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Tabla  1  Tabla  esquemática  con  el número  y  porcentaje  de
casos descritos  en  la  literatura,  hasta  la  fecha  de  revisión,
incluyendo  el  nuestro

Descripción  Número  Porcentaje

Total  de  casos 45  100
Nevus  lipomatoso 8  17
Hamartoma  de  músculo  liso 10  22
Anomalías  facialesa 27  60
Alteraciones  neurológicasb 20  44
Alteraciones  ocularesc 10  22

a Anomalías faciales más frecuentes, reportados en 3 o
más pacientes: malformaciones del pabellón auricular, puente
nasal ancho o  deprimido, pliegues epicánticos, hipertelorismo,
paladar hendido, microftalmia, micrognatia y aplanamiento
centro-facial.

b Alteraciones neurológicas más frecuentes reportados en 3
o más pacientes: retraso en el  desarrollo psicomotor, retraso
mental, dilatación de los ventrículos, hipotonía, convulsiones y
microcefalia.

c Anomalías oculares más frecuentes reportados en 3 o  más
pacientes: blefarofimosis y  estrabismo o  esotropía.
Fuente: adaptado de Rothman2 2014 y actualizado.

hipotonía,  convulsiones),  oculares  y  cardiacas,  hipoplasia
o  malformación  genital,  escoliosis  y pectum  excavatum,
entre  otras  (tabla  1)2---5.  La  teletelia  que  mostraba  nues-
tra  paciente,  no ha sido descrita  en  asociación  con  el
BM  con  anterioridad.  En  cuanto  a  su patrón  de  heren-
cia,  hasta  la  fecha  no  se ha podido  identificar  ninguno
consistente6.

El  estudio  histológico  del  BM  puede  mostrar  rasgos de
hamartoma  de  músculo  liso,  nevus  lipomatoso,  colágeno
degenerado,  cicatrización  e  incluso  piel  normal,  aunque
el  59%  de  los casos  de  la  literatura  no cuentan  con  dicho
estudio1,3.

Este  nuevo  caso  de  BM con nevus  lipomatoso  asociado
a  dismorfismos  faciales,  alteraciones  oculares  y teletelia,
sirve  para  ilustrar  la necesidad  de  realizar  una  completa

evaluación  clínica,  neurológica  y oftalmológica  en  estos
niños.  En  caso  de  existir  malformaciones  asociadas  se
debería  utilizar  el  término  de  síndrome  del repliegue  de  piel
circunferencial.
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Granuloma elastolítico anular
de  células gigantes en área no
fotoexpuesta con respuesta
a  dapsona

Annular Elastolytic  Giant Cell  Granuloma
in  Sun-Protected Sites Responds to  Dapsone

Sra.  Directora:

Se  presenta  el  caso de  una  mujer de  59  años  con  antece-
dentes  de  agenesia  renal  izquierda,  que  acude  por lesiones
dolorosas  persistentes  de  2 meses de  evolución  en  ambas
manos.  Había  realizado  tratamiento  con corticoides  ora-
les  (deflazacort  30  mg en  pauta  descendente)  y  aceponato
de  metilprednisolona  tópico  sin  mejoría.  A la  explora-
ción  se aprecian  lesiones  pápulo-nodulares  rojo-violáceas

induradas  en  dorso  de dedos  y en palma  de ambas  manos
(fig.  1A).

En  el  estudio  histológico  se observa  una  lesión  dérmica
granulomatosa,  sin  áreas  de necrobiosis  y con  numerosas
células  gigantes  multinucleadas  con  fenómenos  de  elasto-
fagocitosis,  sugestivo  de granuloma  elastolítico  de  células
gigantes  (GEACG)  (fig.  2A y B).

Una  vez establecido  el  diagnóstico  y ante  la falta  de  res-
puesta  a  la  corticoterapia,  se inició  tratamiento  con  dapsona
100  mg al  día consiguiendo  la  resolución  completa  de las
lesiones  tras  4  meses  de tratamiento  y sin  recidiva  tras  un
año  de seguimiento  (fig.  1B).

El  GEACG  es  una  entidad  granulomatosa  infrecuente,
caracterizada  por  la aparición  de  lesiones  anulares  de  bor-
des  sobreelevados,  compuestos  por  pápulas  eritematosas,
que  van  extendiéndose  centrífugamente  dejando  un  centro
atrófico.  Histológicamente  se distinguen  por la presen-
cia  de  granulomas  dérmicos,  compuestos  por histiocitos  y
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Figura  1  A) Lesiones  papulosas  eritematovioláceas  induradas  en  palmas  y  cara  volar  de dedos.  B)  Postratamiento:  se  aprecia
resolución completa  de  las  lesiones.

Figura  2  A)  Lesión  granulomatosa  con  múltiples  células  gigantes  multinucleadas  con  elastofagocitosis  (H&E  ×20).  B)  Tinción  para
fibras elásticas,  ×40.

células  gigantes  multinucleadas,  junto  a  degeneración  de
fibras  elásticas  y elastofagocitosis.  Las  lesiones  suelen  ser
asintomáticas,  aunque  pueden  producir  leve  sensación  pru-
riginosa  o  dolorosa  y  tienden  a persistir  durante  meses  o
años,  tras  los  cuales  suelen  remitir  espontáneamente.  El
primer  caso  fue  descrito  por  O’Brien1 en  1975,  que  acuñó
el término  de  granuloma  actínico  (GA)  dada la  localiza-
ción  de  las  lesiones  en  áreas  fotoexpuestas.  En  1979,  Hanke
et  al.2 propusieron  el  término  GEACG  al describir  un  caso  de
lesiones  de  idénticas  características  localizadas  en áreas  no
fotoexpuestas,  siendo  esta la  denominación  más  aceptada
en  la  actualidad.

La  etiología  es desconocida,  aunque  basándose  en  la  pre-
dilección  por áreas  fotoexpuestas  o  con quemaduras  previas,
y  el  respeto  por zonas  en las  que  hay  ausencia  de fibras  elás-
ticas  como  las  cicatrices  o  estrías  de distensión3,  la  hipótesis
más  extendida  es que  la  radiación  ultravioleta,  el  aumento
de  temperatura  y  otros  factores  aún no  conocidos  actuarían
modificando  la antigenicidad  de  las  fibras  elásticas,  dando
lugar  a  una  respuesta  inmune4, con  formación  de un  infil-
trado  granulomatoso.

El número  de  lesiones  es  variable,  desde  una  lesión  única
hasta  formas  generalizadas  o con  afectación  sistémica5.

Se  ha descrito  asociación  con la  diabetes  mellitus  y  con



CARTAS  CIENTÍFICO-CLÍNICAS  533

neoplasias  tanto  sólidas  como  hematológicas,  por este
motivo  hay  autores  que  aconsejan  el  despistaje  de  una  neo-
plasia  oculta  en  estos  pacientes.  Existen  variantes  como  la
forma  papulosa6,  reticular  o  exantematosa7.

El  diagnóstico  diferencial  incluye  otras  enfermedades
granulomatosas,  tanto  infecciosas,  producidas  por hongos
y  micobacterias,  como  inflamatorias,  tales  como el  gra-
nuloma  anular,  la  necrobiosis  lipoídica,  la sarcoidosis  y  el
liquen  plano  anular.  El GEACG  puede  ser clínicamente  indis-
tinguible  de  todas  ellas,  siendo  el  estudio  histológico  el  gold

standard  para  establecer  el  diagnóstico.
Respecto  al tratamiento,  la  evidencia  científica  es

escasa,  y el  carácter  autolimitado  de  esta enfermedad  con
tendencia  a la desaparición  espontánea  de  las  lesiones,  hace
difícil  establecer  la eficacia  de  los  diferentes  regímenes
terapéuticos.  Las  recomendaciones  se basan en  los  casos  ais-
lados  o  series  de  casos  publicadas  en  las  que  se  han  utilizado
diferentes  agentes  terapéuticos  con  eficacia  variable8.  Entre
estos  se  encuentran  los  corticoides  tópicos o  sistémicos,  los
inhibidores  de  la  calcineurina  tópicos,  la  fototerapia,  la  crio-
terapia,  los antipalúdicos,  los  retinoides,  la ciclosporina  A,
el  tranilast,  el  metotrexate,  los  ésteres  del  ácido  fumárico,
la  pentoxifilina,  la  clofazimina  o  la dapsona.  Con  respecto
a  esta  última,  solo  hemos  encontrado  un caso  publicado  en
1997  con  buena  respuesta9.

La  dapsona  (4,4-diaminodifenilsulfona)  es  una  sulfona
sintética  con  un  mecanismo  de  acción  dual  antimicrobiano-
antiinflamatorio.  Desde  su incorporación  a  la  dermatología,
a  mitad  del  siglo XX,  ha ido  ampliando  sus indicaciones  tera-
péuticas,  principalmente  en las  dermatosis  inflamatorias
neutrofílicas  y  eosinofílicas,  además  de  haber  sido  empleada
con  éxito  de  forma  anecdótica  en  otras  muchas  entidades
como  en  el GAECG10.  La dosis  de  inicio en  adultos  es de
50-100  mg/día,  pudiendo  aumentarse  hasta  300  mg/día  para
conseguir  el  objetivo  terapéutico,  manteniendo  posterior-
mente  la  mínima  dosis  eficaz.

Como  conclusión,  presentamos  un  caso  con un  doble  inte-
rés,  tanto  por  su localización  atípica,  al  asentar  en  un  área
no  fotoexpuesta,  como  por ser el  segundo  caso descrito  con
una  excelente  respuesta  a  la  dapsona.
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Remisión espontánea de
verrugas recalcitrantes en  niñas
tras  vacunación frente al  virus
del papiloma humano

Spontaneous Remission of Recalcitrant  Warts
in  Girls After  Human Papillomavirus
Vaccination

Sr.  Director:

En la  actualidad  existen  en el  mercado  2  vacunas
que  protegen  frente  a determinados  tipos  de  virus  del

papiloma  humano  (VPH);  la bivalente  Cervarix®, autorizada
en  2007  frente  a los  tipos  oncogénicos  16  y 18,  y  la  tetrava-
lente  Gardasil®,  autorizada  en 2006,  que  también  protege
frente  a los  tipos  6  y  11.  Están indicadas  a  partir  de  los
9  años  de  edad, para  la  prevención  de lesiones  genitales
premalignas  (cervicales,  vulvares  y vaginales)  y  cáncer  de
cérvix.  La  vacuna  tetravalente  también  sirve  para  prevenir
el  desarrollo  de verrugas  genitales  relacionadas  con  tipos
específicos  del VPH.  Se  inyectan  por vía  intramuscular  y con-
tienen  extractos  de proteína  L1 de los  tipos  frente  a  los  que
inmunizan1.

La  vacuna  frente  al  papilomavirus  se inició  en la  Comu-
nidad  Valenciana  en  el año 2008,  en niñas  de 14  años. La
vacuna  financiada  por  el  Sistema  Nacional  de Salud  que
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