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Dermatoscopia de la
disqueratosis pagetoide palmar

Dermoscopic Features  of  Pagetoid
Dyskeratosis  of the Palm

La  disqueratosis  pagetoide  es  una  entidad  anatomopatoló-
gica  que  puede  hallarse  de  manera  incidental  en  diferentes
lesiones  cutáneas1.

Se  trata  de  una  mujer  de  27  años  que  consultó  por una
lesión  hiperpigmentada  asintomática  en la  palma  izquierda
de  18  meses  de  evolución.  A  la exploración  física  se  obser-
vaba  una  mácula  hiperpigmentada  de  color  marrón  oscuro  de
40  ×  3 mm  de  diámetro,  con bordes  bien  delimitados  y con
un  patrón  lineal  (fig.  1). La imagen  dermatoscópica  mostraba
un  patrón  paralelo  de  la  cresta  (fig.  2).  Se realizó  una  biopsia
parcial  de  la  lesión,  donde  se observaban  células  disquerató-
sicas  distribuidas  en un patrón  pagetoide  (fig.  3).  En  función
de  estos  hallazgos  se  realizó  el  diagnóstico  de  disqueratosis
pagetoide  palmar.  Se  realizó  crioterapia  sobre  la  lesión,  pre-
sentando  una  completa  resolución  de  la  misma.  A los  2  años
la  paciente  se mantenía  prácticamente  asintomática.  Persis-
tía  una  mácula  amarilla  muy  tenue  en  la  misma  localización,
sin  alteraciones  significativas  en  la  dermatoscopia.

La  disqueratosis  pagetoide  puede  manifestarse  clínica-
mente  como  una  mácula  hiperpigmentada.  En  la  búsqueda
bibliográfica  realizada  tan  solo  hemos  encontrado  3 casos

Figura  1  Mácula  hiperpigmentada  de  bordes  bien definidos
con patrón  lineal  localizado  en  la  palma  de  la  mano.

Figura  2  Dermatoscopia  de  la  lesión  con  un  patrón  paralelo
de la  cresta.

Figura  3  Imagen  histopatológica.  A.  H-E  × 200.  B.  H-E ×  400:
células  disqueratósicas  siguiendo  una  distribución  pagetoide.

con  localización  palmar2---4.  Hasta  el  momento  solo  se ha
descrito  en  un caso el  patrón  dermatoscópico  de una  lesión
localizada  en  la  palma de  la  mano2,  presentada  en forma  de
una  mácula  de  color  marrón  oscuro  en la  falange  distal  del
5.◦ dedo  de la  mano,  donde  se  describió  un  patrón  paralelo
de la  cresta  y  un patrón  fibrilar  que  planteaba  el  diagnóstico
diferencial  con el  melanoma  palmo-plantar.

La  etiopatogenia  de esta  entidad  es desconocida,  aunque
parece  estar en relación  con  la  fricción  repetida  sobre  la
zona.  El pronóstico  es benigno.

La  anatomía  patológica  muestra  células  disqueratósicas
con  queratinocitos  de mayor  tamaño del habitual,  con  forma
redondeada,  citoplasma  pálido  y núcleo  picnótico  rodeado
de  un  halo claro,  con  una  distribución  pagetoide1.

Cabe  destacar  la  imagen  dermatoscópica  observada  en
esta  paciente,  ya  que  este  patrón  resultó  sugestivo  de  mela-
noma  maligno,  aunque  también  podía  sugerir  el  diagnóstico
de  hematoma  subcórneo.  El diagnóstico  de  disqueratosis
pagetoide  debería  ser incluido  en  el  diagnóstico  diferen-
cial  de lesiones  pigmentadas  localizadas  en  las  palmas  con
patrón  paralelo  de la  cresta  en  la  dermatoscopia.
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Distrofia fascial  congénita o
síndrome de la piel rígida:
presentación de un caso

Congenital Fascial  Dystrophy or  Stiff Skin
Syndrome: A  Case Report

La distrofia  fascial  congénita  (DFC)  o  síndrome  de  la  piel
rígida  es  una  enfermedad  cutánea  rara  y que fue  descrita
en 1971  por  Esterly  y  McKusick1. En  este  proceso  se  produce
una  fibrosis  no  inflamatoria  del tejido  celular  subcutáneo
y  la  fascia  muscular  ocasionando  un  endurecimiento  de
la  piel  y  una  dificultad  en  la  movilización  de  las  articu-
laciones  subyacentes.  Puede  ser hereditaria  y  mostrar  un
grado  de  afectación  muy  variable,  a veces  con una  mínima
sintomatología,  como  ocurrió  en  el  caso  que  se describe,
cuyo  diagnóstico  se  realizó  en  la  edad  adulta.

Figuras  1  y  2 1).  En  la  piel  de  la  zona  lumbar  no se  observaron  cambios  visibles,  pero  se  pudo  comprobar  la  dificultad  de plegarla
entre los  dedos.  2).  En la  piel  de  la  zona  glútea  se  objetivaron  cambios  similares  a  los de la  zona  lumbar  con  una piel  de tacto  duro
y sin  cambios  visibles  en  la  superficie

Varón  de 46  años,  sin  antecedentes  personales  de interés,
procedente  de otro  centro  con sospecha  clínica  de  mor-
fea  profunda  que  no  había respondido  al  tratamiento  con
corticoides  orales.  El paciente  refería,  desde  la  infancia,
dificultad  en la realización  de algunos  movimientos,  como
la  flexión  del  tronco, así  como  la imposibilidad  de  recibir
inyecciones  intramusculares  en el  glúteo  derecho.  También
explicaba  síntomas  similares  en  su hija.  En  la  exploración  se
constató  la dificultad  de pellizcar  la piel  de la  zona  lumbar
y  el  glúteo  derecho  (figs.  1 y 2), que  ofrecía  un  tacto  duro,
así  como  la  limitación  de  los  movimientos  de la articulación
coxofemoral  derecha,  en  especial  los  relacionados  con  la
flexión  de la  misma.  En  el  centro  anterior  se habían  cursado
unos  análisis  con estudio  de autoinmunidad  en los que  no
se  observaron  alteraciones,  una  resonancia  magnética  en  la
que  se descartaba  que  hubiera  afectación  ósea  o  muscular  y
una  biopsia  de  piel informada  como  compatible  con  morfea
profunda.  Se  revisó  esta  misma  biopsia y  en  ella se  observó
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