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dermatomiofibroma fue propuesto por Kamino? en 1992.
La serie global mas numerosa es la recogida por Mentzel
et al.?, con un total de 56 casos de edades comprendi-
das entre los 3 y los 51 anos de edad, y un predominio en
el sexo femenino. La caracteristica principal del tumor es
una proliferacion de células fusiformes dispuestas en una
orientacion paralela a la superficie de la epidermis. Estas
células representan fibroblastos y miofibroblastos, como han
demostrado los estudios ultraestructurales e inmunofenoti-
picos. El perfil inmunohistoquimico es muy variable, aunque
es frecuente la expresion de vimentina. En algunos casos se
ha descrito la expresion de CD34, lo cual puede complicar
el diagnostico diferencial con el dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. La inmunohistoquimica es util, en cualquier caso,
para orientar al patologo, pero la base del diagndstico es
morfologica. El tratamiento es quirdrgico, y la extirpacion
con un margen adecuado no suele acompanarse de recidivas.

Tardio et al.# recogen un total de 34 casos en nifios. De
ellos, el 56% de los tumores se localizaron en el cuello, igual
que en los 2 pacientes descritos. Una primera caracteris-
tica del dermatomiofibroma pediatrico seria, por lo tanto,
la predileccion por el area cervical, ya que en adultos el
tumor aparece con mayor frecuencia en los hombros o en
la region proximal de las extremidades, siendo mas infre-
cuente la localizacion en el cuello y la nuca. La segunda
seria la afectacion predominante de nifios de sexo mas-
culino. En adultos se observa en el 90% de los casos en
mujeres>8. Se ha especulado con la posibilidad de que el
tumor regrese espontaneamente en los nifios varones en
la pubertad, persistiendo en las mujeres, lo que arroja-
ria una mayor presencia en el sexo femenino en la edad
adulta.

La importancia de esta entidad es diferenciarla de
otros tumores fusocelulares como el tumor desmoide o
el dermatofibrosarcoma protuberans. Ademas deben des-
cartarse otras lesiones mesenquimales mas tipicas de la
edad pediatrica, como el hamartoma fibroso de la infan-
cia, la miofibromatosis, el nevus de tejido conectivo o el
hamartoma de musculo liso. Una guia para el diagnostico
diferencial de estos tumores se presenta en la tabla 1.
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Toxicidad cutanea por telaprevir: un
nuevo farmaco que es necesario conocer

Skin Toxicity Due to Telaprevir: A New Drug
We Should Be Familiar With

La infeccion por el virus de la hepatitis C (VHC) es una enfer-
medad frecuente con una incidencia del 3% en la poblacién,
pudiéndose manifestar en forma de hepatitis aguda o mas
frecuentemente de hepatitis cronica asintomatica, que en
el transcurso de los afos puede evolucionar a formas mas
graves como la cirrosis hepatica y el hepatocarcinoma. El
tratamiento de la hepatitis cronica C se ha basado hasta
estos anos en el uso combinado de interferén pegilado alfa
2a o0 2b junto con ribavirina, obteniendo una respuesta viro-
logica persistente inferior al 50% en los casos infectados por

el genotipo 1, lo que ha hecho necesario el desarrollo de
nuevos tratamientos como telaprevir (Incivo®), un farmaco
novedoso, cuya principal limitacién de dosis es la toxicidad
cutanea. Presentamos el caso de una paciente tratada con
telaprevir, con la intencion de poner en conocimiento de los
dermatologos la existencia de este nuevo farmaco.

Se trata de una mujer de 58 anos de edad, sin otros ante-
cedentes personales de interés, diagnosticada de infeccion
cronica por VHC, genotipo 1. Habia realizado previamente
tratamiento con interferon pegilado y ribavirina presen-
tando una respuesta transitoria con recaida posterior. Se
decidi6 comenzar triple terapia anadiendo a los farmacos
anteriores telaprevir, consiguiéndose una carga viral inde-
tectable en la semana 3 de tratamiento. Acudio a la consulta
de Dermatologia en la semana 4 de tratamiento por la apari-
cion de lesiones cutaneas, no evanescentes y pruriginosas de
4 dias de evolucion. En la exploracion fisica presentaba un
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Figura 1 Exantema urticariforme de morfologia anular que
afecta en torno al 30% de la superficie corporal, predominante-
mente en el tercio proximal de las extremidades inferiores.

exantema de aspecto urticariforme (fig. 1) y de morfologia
anular que afectaba en torno al 30% de la superficie corpo-
ral, localizandose en el tercio proximal de las extremidades
inferiores y la espalda (fig. 2). Las lesiones desaparecian a
la vitropresion y no tenia afectacion de mucosas. Se pauto
tratamiento topico con betametasona 17-valerato y se rea-
lizaron controles periddicos semanales hasta la finalizacion

Figura 2

Detalle de las lesiones en la espalda.

del tratamiento. Durante este periodo las lesiones no pro-
gresaron y remitieron a las 2 semanas tras la finalizacion de
telaprevir.

A partir de los conocimientos del ciclo replicativo del VHC
y de la caracterizacion de las enzimas virales se han defi-
nido nuevas dianas terapéuticas que inhiben dichas enzimas.
Telaprevir es un inhibidor de la NS3/4A proteasa, aprobado
por la Food and Drug Administration y la Agencia Europea
del Medicamento para el tratamiento de la hepatitis cronica
C naive o en previamente tratados con interferén y ribavi-
rina por el genotipo 1. Con este farmaco se ha conseguido
incrementar la tasa de respuesta virologica persistente,
pudiendo en ocasiones acortar el tiempo de tratamiento’.
Sin embargo, sus efectos secundarios cutaneos suponen la
limitacion mas importante del tratamiento. La pauta reco-
mendada de tratamiento incluye 12 semanas con triple
terapia (telaprevir, peginterferon y ribavirina) seguidas de
12 a 36 semanas mas de peginterferén y ribavirina?. En los
estudios fase 11y i, controlados con placebo, la incidencia de
reacciones cutaneas durante el periodo de tratamiento de 12
semanas con telaprevir fue del 56%, en comparacion con el
34% observado en los pacientes tratados con placebo y pegin-
terferén alfa/ribavirina®, produciéndose en estos pacientes
reacciones locales en el sitio de la inyeccion y exantemas
maculopapulosos pruriginosos localizados en el tronco y en
las extremidades, en general bien tolerados y con escasa
probabilidad de progresion a cuadros mas graves*>.

El manejo y tratamiento se establece teniendo en cuenta
la severidad de las lesiones, la presencia de sintomas sis-
témicos y anomalias analiticas. El grado 1 o leve se define
como una erupcion cutanea localizada o limitada, sin sig-
nos sistémicos ni afectacion mucosa. El grado i1 0 moderado
es aquel que afecta como maximo al 50% de la superficie
corporal y sin despegamiento epidérmico. Puede haber infla-
macion de las mucosas, sin Ulceras y sintomas sistémicos
como fiebre, artralgias o eosinofilia. El grado 1 o intenso es
aquel que presenta lesiones cutaneas que afectan a mas del
50% de la superficie corporal, o en menor porcentaje si pre-
senta alguna de las siguientes caracteristicas: presencia de
vesiculas o ampollas, Ulceras en mucosas, desprendimiento
epidérmico, lesiones en escarapela, purpura palpable o eri-
tema que no blanquea a la vitropresion. Por Ultimo, el grado
Iv 0 potencialmente mortal, se produce si la clinica es de
pustulosis exantematica aguda generalizada, sindrome
de hipersensibilidad retardada a farmacos (DRESS), necroé-
lisis epidérmica tdxica o sindrome de Stevens-Johnson®*.

En los pacientes el 90% de estas reacciones fueron grado
I 0 I, caracterizadas por lesiones de tipo eccematoso, pru-
riginosas que afectaban a menos del 30% de la superficie
corporal, ocurriendo la mayoria de ellas durante las pri-
meras 4 semanas del tratamiento. Solo en un pequefo
porcentaje de los pacientes tratados con telaprevir se pro-
ducen reacciones cutaneas graves, grado m o v°. No es
necesaria la interrupcion del farmaco por reacciones de
grado I-i; en estos pacientes es necesario el control perio-
dico hasta la resolucion completa del cuadro por la posible
progresion a una reaccion cutanea grave’. Solo en caso
de reacciones grado m-iv se debe suspender telaprevir,
interrumpiendo secuencialmente ribavirina e interferon en
el caso de no mejoria en los siguientes 7 dias, sin volver
a reintroducirlo posteriormente®. Las lesiones cutaneas se
pueden tratar con corticoides topicos, ya que la asocia-
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cion con corticoides sistémicos puede producir pérdida de
eficacia de telaprevir y modificar los niveles séricos por
la interactuacion de ambos a través de la via CYP3A4 y
glucoproteina-P%’; por ello, otros farmacos como el astemi-
zol y la terfenadina estan contraindicados con telaprevir®.
Probablemente la excrecion fecal tras su metabolizacion
hepatica es la causante de sintomas anorrectales como el
prurito.

Como conclusion presentamos una reaccion cutanea a
un nuevo farmaco para el tratamiento del VHC, en cuyo
manejo es imprescindible la vigilancia dermatoldgica para
la optimizacion del tratamiento.
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Paquidermodactilia tratada con éxito con
infiltraciones de triamcinolona

Pachydermodactyly Successfully Treated With
Triamcinolone Injections

La paquidermodactilia (del griego pachy: grueso; dermos:
piel; y dactylos: dedos) es una forma de fibromatosis digital
adquirida, de curso benigno y muy poco frecuente. Clini-
camente se caracteriza por la tumefaccion de las caras
laterales de las articulaciones interfalangicas proximales de
practicamente todos los dedos de las manos (a excepcion del
primero). Aportamos un nuevo caso clinicamente muy lla-
mativo tratado de forma satisfactoria con infiltraciones de
corticoides y discutimos las distintas opciones terapéuticas.

Un paciente de 15 aios de edad, sin antecedentes patolo-
gicos de interés, fue derivado a consultas de Dermatologia
para valorar un engrosamiento del 2.°, 3.° y 4.° dedos de
ambas manos de 2 aios de evolucion. Como dato ahadido
el paciente acudia 4 dias a la semana a un gimnasio donde
realizaba ejercicios con pesas.

En la exploracion clinica se observaba un engrosamiento
difuso y muy marcado, localizado en las articulaciones inter-
falangicas proximales de todos los dedos de las manos,
exceptuando el 1.° y el 5.° dedo, sin objetivarse limita-
cion en la movilidad (fig. 1). No habia otras alteraciones
cutaneas.

Se realizd una biopsia cutanea de la cara lateral del
segundo dedo de la mano derecha, objetivandose un engro-

samiento de la dermis con aumento tanto de las fibras de
colageno como en menor medida de los fibroblastos (fig. 2A
y B). En la epidermis habia escasos cambios, pudiendo obser-
var minima hiperqueratosis con ortoqueratosis compacta.

Se curs6 una analitica completa con funcion hepatica,
renal y con marcadores de autoinmunidad que fue comple-
tamente normal. Se realizd una radiografia de las manos
que no mostré anormalidades o6seas ni articulares, y una
resonancia magnética en la que se pudo observar un engro-
samiento de la dermis que se extendia hasta el tejido celular
subcutaneo.

Se decidi6 tratar al paciente mediante infiltraciones con
triamcinolona aceténido diluida al 50% con mepivacaina en
las zonas afectas (2-3 cc de la solucion en cada zona engro-
sada). Se consiguid una disminucion importante del tamano
y del endurecimiento de las lesiones después de 2 sesiones
de infiltraciones separadas por 2 meses (fig. 3).

La paquidermodactilia es una entidad poco frecuente, de
forma que hasta el dia de hoy hay unos 80 casos publicados'.
Se engloba dentro del grupo de las fibromatosis y desde
que fue descrita por Bazex et al. en 1973 ha recibido mal-
tiples nombres como Knuckle pads, pseudo Knuckle pads,
helodermia o fibroma subcutaneo, entre otros?.

El caso de nuestro paciente resulta paradigmatico en lo
referente a la edad y al sexo, ya que la paquidermodactilia
suele verse en pacientes jovenes, siendo la edad media
de 21,2 anos (aunque se han descrito casos en edades que
van de los 5 a los 69 anos) y principalmente en varones,
con una relaciéon de 3 hombres por cada 2 mujeres’.
Este predominio de los hombres se ha relacionado con la
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