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1. ]'ELEDERMATOLOGiA DE ALMACENAMIENTO:
ANALISIS DE VALIDEZ EN UNA SERIE DE 100 PACIENTES
CON 20 OBSERVADORES

S. Vanod-Galvan, |. Aguayo, M. Gil, L. Rios, N. Plana y P. Jaén

Servicio de Dermatologia. Hospital Ramon y Cajal. Madrid.
Espana.

Introduccion: La teledermatologia ha surgido como una novedosa
forma de diagndstico y manejo dermatoldgico a distancia mediante
transferencia digital de imagenes del paciente. La teledermatolo-
gia de almacenamiento se refiere a aquélla en la que se registran
imagenes del paciente en un momento determinado, y se transfie-
ren al dermatologo, el cual emite un diagnostico y manejo del pa-
ciente en tiempo diferido. Entre las posibles aplicaciones de la
teledermatologia estaria la funcion de consulta para los médicos de
atencion primaria, asi como la funcion de filtro desde atencion pri-
maria y servicios de urgencias hacia atencion especializada.
Objetivo: Evaluar la validez de la teledermatologia de almace-
namiento y su posible aplicacion como herramienta de apoyo a
atencion primaria y de filtro para los servicios de urgencias hospi-
talarias.

Material y método: Estudio de validez con disefio descriptivo trans-
versal. Se seleccionan 100 pacientes (50 provienen de atencion pri-
maria y 50 de un servicio de urgencias hospitalarias). Se proyectan
las imagenes e historia clinica protocolizada a 20 dermatologos de
manera diferida (observadores). Se recoge el diagndstico y manejo
del paciente (presencial frente a teledermatologia) segiin cada ob-
servador. Se analiza estadisticamente el total de 2.000 observacio-
nes y se realiza un estudio de validez, calculando la sensibilidad de
cada observador y la sensibilidad media global, mediante la valora-
cion del acuerdo completo (acierto frente a dermatologo presen-
cial-gold standard, con un solo diagnostico) y acuerdo agregado
(acierto tras plantear un maximo de 3 diagnosticos diferenciales).
Se compara ademas: a) acierto completo/agregado y b) manejo
(decision del observador acerca de derivar al paciente para ser vis-
to por un dermatdlogo presencial o, por el contrario, posibilidad de
solucionar su patologia via teledermatologia) entre los grupos de
pacientes: a) AP frente a urgencias y b) seglin tipo de patologia
(inflamatoria, infecciosa, tumoral).

Resultados: Sensibilidad por acuerdo completo: 69 %. Sensibilidad
por acuerdo agregado: 87 %. Pacientes que hubieran sido maneja-
dos de manera presencial: 61%. Pacientes que se hubieran resuel-
to por teledermatologia: 39 %. Comparacion segun origen
(primaria/urgencias) y segun patologia (inflamatorio/infeccioso/
tumoral).

Conclusiones: 1. La sensibilidad global de nuestro estudio de tele-
dermatologia de almacenamiento ha sido buena, del 69% para
acuerdo completo y del 87 % para acuerdo agregado. La sensibilidad
ha sido significativamente mayor en los pacientes que provenian de
atencion primaria respecto a los de urgencias. Por grupo de patolo-
gias, la patologia infecciosa ha sido la que mejor sensibilidad ha
obtenido entre nuestros observadores. 2. Respecto al manejo pre-
sencial frente a por teledermatologia, aproximadamente 4 de cada
10 pacientes se hubieran resuelto por teledermatologia, lo que
quiere decir que en el 40% de los pacientes de la muestra se podria
haber evitado la consulta presencial con un dermatélogo, reflejan-
do la utilidad de la teledermatologia en el diagndstico y manejo de
pacientes. Los pacientes provenientes de atencion primaria fueron
manejados por teledermatologia en mayor medida que los prove-
nientes de urgencias. Por patologias, el grupo de patologia infeccio-
sa hubiera sido manejado por teledermatologia en mayor medida,
seguido del grupo inflamatoria y finalmente del grupo tumoral.
3. La buena sensibilidad obtenida nos permite afirmar que la tele-
dermatologia puede ser un método valido en el diagnéstico de los
pacientes, sobre todo para pacientes provenientes de atencion pri-
maria, y, en menor medida, para pacientes provenientes de urgen-
cias. 4. Nuestro estudio refleja que la teledermatologia puede ser
un método valido como herramienta de apoyo a atencion primaria
y los servicios de urgencias.

2. ULCERA CUTANEA CRONICA

P. Espinosa Lara?, C. Ana Villanueva?, C. Martinez-Moran?,
K. Romero Figueroa®, N. Cabello Clotetc, S. Cordoba?,
E. Castano® y J.M. Borbujo?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
bServicio de Anatomia Patologica. <Servicio de Medicina Interna.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espafa.

Presentamos el caso de un varon de 18 afnos con Ulcera en hombro
izquierdo de 1 mes de evolucion, en seguimiento en cirugia gene-
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ral y por el que solicitan interconsulta a dermatologia para valo-
racion de realizacion de injerto cutaneo. Como Unico antecedente
de interés, destacaban crisis febriles en la infancia para las que
no habia requerido tratamiento antiepiléptico. No tomaba medi-
cacion en ese momento y referia un cuadro de tos de 3 meses de
evolucion con sindrome constitucional consistente en astenia,
anorexia y pérdida de peso no cuantificada. A la exploracion, se
apreciaban signos de desnutricion importante y una Ulcera en
hombro izquierdo de unos 8 cm, redondeada, de bordes netos, no
infiltrados, con despegamiento de la piel respecto a los planos
profundos alrededor de la lesion. Se realizaron biopsia cutanea y
otras exploraciones complementarias que confirmaron el diagnos-
tico de sospecha.

3. LESIONES PIGMENTADAS FACIALES
EN NINA DE 8 ANOS

P. Ramirez Marin, E. Sendagorta Cudoés, U. Floristan Muruzabal,
R. Feltes Ochoa, M. Feito Rodriguez y R. de Lucas Laguna

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.
Espana.

Caso clinico: Nina de 8 anos de edad, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, que acude a consulta por presentar lesio-
nes asintomaticas en la region facial de 2 afios de evolucion. En la
exploracion fisica se apreciaban placas anulares, bien delimitadas
con centro atréfico y pigmentado que afectaban principalmente a
frente, mejillas y dorso nasal. Se practicaron las siguientes pruebas
complementarias que resultaron normales o negativas: hemograma
y bioquimica, sistematico de orina, estudio de porfirinas, inmunog-
lobulinas y complemento, y autoanticuerpos. En la biopsia cutanea
se apreciaba un infiltrado liquenoide en la uniéon dermoepidérmica
con presencia de abundantes melanéfagos en dermis papilar, junto
con algunos queratinocitos necroticos basales e inmunofluorescen-
cia negativa. Con el diagnostico de liquen plano actinico se instauré
tratamiento con hidroxicloroquina 200 mg/dia, corticoterapia topi-
ca y fotoproteccion con clara mejoria de las lesiones sin aparicion
de recidivas en los 7 meses siguientes.

Discusion: El liquen plano actinico es una variante rara de liquen
plano, que afecta principalmente a nifos y adultos jovenes de fo-
totipos Ill a IV. La mayoria de los casos se da en Oriente Medio y en
la India, siendo muy escasos los casos publicados en Espana. Las
lesiones suelen localizarse en las zonas fotoexpuestas, principal-
mente la cara. La enfermedad se inicia en primavera o verano y
suele mejorar en invierno. El prurito y el fendmeno de Koebner
suelen estar ausentes y se respetan en general ufias y mucosas.
Existen 4 formas clinicas descritas: anular, pigmentada, discromica
y papulas o placas liquenoides tipicas. La forma mas comin es la
anular, que consiste en placas eritematopaduscas con un centro
atrofico y deprimido. La causa es desconocida aunque la radiacion
UV parece el principal factor desencadenante. La histologia suele
ser de tipo liquenoide, aunque el espectro histopatologico puede
ser variable, destacando como caracteristica comun una marcada
incontinencia pigmentaria. El tratamiento se basa en una buena
fotoproteccion y en algunos casos han sido beneficiosos los corti-
coides topicos o intralesionales, asi como antimalaricos, retinoides
y ciclosporina.

4. DISPLASIA MUCOEPITELIAL HEREDITARIA EN 2 NINAS
A. Hernandez-Martin?, I. Colmenero® y A. Torrelo?

Servicios de “Dermatologia y >"Anatomia Patolégica.
Hospital Infantil del Nifio Jesus. Madrid. Espafia.

Introduccion: La displasia mucoepitelial hereditaria (DMH) es una
rara genodermatosis caracterizada por alopecia no cicatricial, en-
rojecimiento de las encias, lesiones perineales psoriasiformes y

alteraciones oculares. El estudio histolégico muestra una hiperpla-
sia psoriasiforme de la epidermis y disqueratosis de los queratino-
citos. En la DMH existe un defecto en la cohesion de las células
epiteliales y una disminucion del nimero de desmosomas en los
queratinocitos disqueratodsicos, lo cual hace pensar que se trata de
un defecto de los desmosomas o los puentes de union intercelula-
res. El diagndstico diferencial incluye el sindrome KID (keratitis,
ichthyosis, deafness), el sindrome IFAP (ictiosis folicular, alopecia y
photofobia), y la queratosis folicular espinulosa decalvante
(KFSD).
Caso clinico: Presentamos el caso de 2 nifas de 10 y 14 anos, no
relacionadas entre si con los rasgos clinicos e histologicos tipicos de
la DMH.
Conclusion: El diagnoéstico de DHM debe ser sospechado ante la
triada de alopecia no cicatricial, eritema de la mucosa oral y lesio-
nes psoriasiformes perineales, siempre tras descartar otros sindro-
mes que cursan con queratosis folicular.
Bibliografia
Boralevi F, Haftek M, Vabres P, Lepreux S, Goizet C, Leaute-Labreze C,
et al. Hereditary mucoepithelial dysplasia: clinical, ultrastruc-
tural and genetic study of eight patients and literature review.
Br J Dermatol. 2005;153:310-8.
Rogers M, Kourt G, Cameron A. Hereditary mucoepithelial dysplasia.
Pediatr Dermatol. 1994;11:133-8.

5. ANGIOQUERATOMA CORPORIS DIFFUSUM

J.M. Revelles, U. Pielasinski, D. Camacho, A. Molina,
I. Alcaraz, R. Haro, A. Juarez, L. Vallés, M. Gonzalez de Arriba,
L. Carrasco, J. Angulo, M.C. Farifa, L. Martin y L. Requena

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Presentamos el caso de una mujer de 54 anos de edad, con antece-
dentes de hipertension arterial en tratamiento con valsartan y lin-
fedema congénito de miembros. Acudid a la consulta por lesiones
que fueron diagnosticadas de liquen plano. En la exploracion, ade-
mas de las lesiones por las que consultaba, destacaba el linfedema
de miembros, mas llamativo en los inferiores, con un tinte azulado
mas evidente en palmas y pulpejos de manos y en region lumbosa-
cra, sobre el que asentaba infinidad de papulas violaceas de pocos
milimetros, depresibles, de superficie abollonada, afectando prin-
cipalmente manos, fosas cubitales, codos, ambas regiones gluteas
y miembros inferiores. Se tomo biopsia de una de las lesiones, con-
firmando el diagnostico de angioqueratoma. La paciente no referia
antecedentes familiares de interés, ni ninguna otra clinica asocia-
da. Se realiz6 analitica sanguinea y de orina, estudio oftalmoldgico,
cardiologico, neuroldgico y renal, sin encontrarse alteraciones. El
estudio enzimatico solo demostro niveles bajos de «-galactosida-
sa A, que se pueden dar tanto en mujeres heterozigotas con enfer-
medad de Fabry asi como en mujeres normales. El estudio genético
no pudo demostrar mutaciones a nivel del gen GAL. Con estos datos
se llegd al diagnéstico de angioqueratoma corporis diffusum sin
alteracion metabolica asociada conocida. Los angioqueratomas son
papulas hiperqueratosicas que se caracterizan histolégicamente por
vasos superficiales dilatados, existiendo 5 formas clinicas de pre-
sentacion. En el caso de angioqueratoma corporis diffusum, suelen
aparecer multiples lesiones, principalmente en la parte baja del
tronco, region glitea y muslos, y suelen ir asociados a una deficien-
cia enzimatica del metabolismo de las glucoproteinas. Durante
anos, este término fue usado como sindnimo de enfermedad de
Fabry. Las deficiencias enzimaticas que se incluyen en el diagnds-
tico diferencial de este cuadro serian la enfermedad de Fabry, la
fucosidosis, la sialidosis, la manosidosis, la gangliosidosis GM1 y
la enfermedad de Kanzaki. Muy raramente, este cuadro clinico
aparece en pacientes con actividades enzimaticas dentro del rango
de normalidad y sin evidencia de otras alteraciones sistémicas aso-
ciadas.
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6. NEVUS PSILOLIPAROS

M. Llamas-Velasco?, E. Godoy?, L. Pérez?, N. Paredes?,
R. Robles-Ortiz?, I. Colmenera®, A. Hernandez? y A. Torrelo®

Servicios de “Dermatologia y ®Anatomia Patoldgica.
Hospital Nifo Jesus. Madrid. Espania.

Introduccion: El nevus psiloliparo, descrito por Happle en 1998, es
una entidad clinico-patologica infrecuente y posiblemente infradiag-
nosticada, incluida en los nevus mesodérmicos. Clinicamente se ca-
racteriza por una placa alopécia congénita generalmente unilateral,
localizada mas frecuentemente en region temporoparietal, de super-
ficie plana con coloracion ligeramente amarillenta y bordes irregula-
res bien definidos. Histologicamente presenta una desaparicion casi
completa de los foliculos pilosos, con conservacion del musculo erec-
tor del pelo, que se sitUa paralelamente a la superficie cutanea.
Ademas, se evidencia un llamativo aumento de tejido adiposo que
empuja la dermis, que esta caracteristicamente adelgazada.

Casos clinicos: Presentamos 5 pacientes, 3 nifios y 2 nifas, con pre-
sencia de una placa alopécica congénita unilateral clinica y/o his-
tologicamente compatible con nevus psiloliparo. En 4 casos, se
localizaba en hemicraneo derecho. En la mayoria de los casos, se
confirmo una lipomatosis encefalocraneocutanea (LECC) de grave-
dad variable con presencia de diversas alteraciones neurologicas y
oftalmologicas ipsilaterales al nevus psiloliparo.

Discusion: El nevus psiloliparo se considera el principal marcador
cutaneo de LECC, en la que se halla presente en practicamente un
100% de los casos. La LECC es un sindrome neurocutaneo, conside-
rado una forma en mosaico de una mutacion autosomica letal y que
engloba un gran nimero de anomalias cutaneas, neurologicas y of-
talmoldgicas. Su prondstico es variable, ya que puede presentar
diferentes fenotipos. Hemos presentado estos 5 casos de nevus psi-
loliparo porque se trata de una entidad poco conocida, que debe
tenerse en cuenta por su llamativa asociacion con la LECC. Ademas,
varios de nuestros pacientes presentaban otras asociaciones pecu-
liares como a aplasia cutis congénita, entre otras.

Palabras clave: Genodermatosis. Nevus del tejido adiposo. Hamar-
tomas. Lipomatosis. Sindrome neurocutaneo. Mosaicismo. Lipoma-
tosis encefalocraneocutanea.

7. SARCOIDOSIS SUBCUTANEA EN PACIENTE VIH
POSITIVO

M.A. Sanchez Gilo, M. Sols Rodriguez-Candela,
F.J. Vicente Martin y F. Pinedo Moraleda

Servicio de Anatomia Patoldgica. Fundacién Hospital Alcorcon.
Madrid. Espana.

Introduccioén: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica caracterizada por una hiperreactividad del sistema
inmune celular, sobre todo de los linfocitos T CD4 Th1. La prevalen-
cia del VIH varia en funcion de la localizacion geografica, llegando
al 9% en Africa Subsahariana. La unién de ambos procesos en un
mismo paciente es infrecuente, debido a que los linfocitos T/CD4+
juegan un papel importante en la patogenia de la sarcoidosis, y
aparecen disminuidos en los pacientes VIH + . Tras la instauracion
del tratamiento antirretroviral de gran actividad (TARGA), estas
2 entidades aparecen relacionadas de forma mas frecuente.

Caso clinico: Vardn de 47 anos, diagnosticado de VIH en 2001, con
tratamiento antirretroviral desde entonces. En 2008, tras el cambio
de tratamiento antirretroviral por mala adherencia, aparecio un
brote de nodulos subcutaneos en miembros superiores, torax, ab-
domen y espalda. En la biopsia se objetivaron granulomas formados
por histiocitos epitelioides y células gigantes multinucleadas, ro-
deados por linfocitos en su periferia, con ausencia de necrosis. Ade-
mas de la afectacion cutanea, el paciente present6 afectacion
pulmonar, mediastinica, hepatica, oftalmoldgica y probablemente
uroldgica.

Discusion: Las manifestaciones cutaneas de la sarcoidosis aparecen
con una frecuencia de un 25-35%. La sarcoidosis subcutanea es
poco frecuente, estando descrita en un 1,4-6%. Las manifestacio-
nes mas frecuentemente asociadas a la sarcoidosis son las pulmo-
nares, tanto en pacientes inmunocompetentes como en los
pacientes VIH. Tras la era del TARGA, la sarcoidosis y la infeccion
por VIH se asocian en un mismo paciente de forma mas frecuente.
Han sido descritos 55 casos en la literatura; entre éstos, 14 presen-
tan manifestaciones cutaneas. La sarcoidosis también se ha descri-
to como manifestacion del sindrome inflamatorio de reconstitucion
inmune, que se manifiesta como un empeoramiento clinico de pa-
tologias diagnosticadas o no, relacionado con el reestablecimiento
del sistema inmune tras un estado de inmunosupresion.
Conclusiones: Presentamos el caso de un paciente VIH positivo que
desarrolla manifestaciones de sarcoidosis coincidiendo con el
aumento de los niveles de linfocitos T/CD4.

8. USTEKINUMAB EN EL TRATAMIENTO DE LA PSORIASIS.
NUESTRA EXPERIENCIA PERSONAL

R. Navarro Tejedor, E. Gallo Gutiérrez, D. Santiago
Sanchez-Mateos, E. Daudén Tello y A. Garcia-Diez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa.
Madrid. Espana.

Introduccion: Ustekinumab es un anticuerpo monoclonal totalmen-
te humano que inhibe la accion de las interleucinas 12 y 23. Ha sido
recientemente aprobado por la FDAy la EMEA para el tratamiento
de la psoriasis en placas. Se estudia la efectividad y seguridad de
este farmaco en el tratamiento de la psoriasis en placas modera-
da-grave en nuestro servicio.

Material y métodos: Se incluyen 15 pacientes (7 mujeres y 8 varo-
nes, con una edad media de 49,3 anos) con psoriasis moderada-gra-
ve (media de PASI: 25,8; media de BSA: 34%). Formas clinicas: en
placas 11, eritrodérmica 3, pustulosa diseminada 1. Cuatro, ade-
mas, presentaban una artritis psoriasica. Se realizo tratamiento con
ustekinumab subcutaneo (45 mg) en las semanas 0, 4 y posterior-
mente cada 12 semanas.

Resultados: Todos los pacientes consiguen una disminucion marca-
da del PASI y el BSA objetivada tras la primera dosis. A los 3 meses
el 80% alcanza un PASI75 y a los 6 meses el 100%. La eficacia se
mantiene durante el seguimiento, que ha sido maximo de 10,5 me-
ses. Para ello, 2 de los pacientes han requerido disminuir el inter-
valo entre dosis. Los signos y sintomas de la artritis psoriasica
también mejoraron con la medicacion. No se han encontrado alte-
raciones analiticas ni acontecimientos adversos graves.
Conclusiones: Basandonos en nuestra experiencia clinica, conside-
ramos que ustekinumab es un farmaco seguro, rapido y muy efectivo
en el tratamiento de las distintas formas clinicas de psoriasis y en la
artritis psoriasica. En algunos casos es necesario reducir el intervalo
entre dosis para lograr un mantenimiento de la respuesta.
Palabras clave: Psoriasis. Ustekinumab.

9. DERMATITIS HERPETIFORME:ANALISIS
CLINICO-DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO EN 11 PACIENTES

F. Alfageme, C. Ciudad, N. Cano, C. Fernandez Anton,
M. Campos, R. Suarez y P. Lazaro

Servicio de Dermatologia. Hospital Gregorio Marafion. Madrid.
Espana.

Introduccién: La dermatitis herpetiforme (DH) es una enfermedad
mediada inmunoldégicamente que forma parte del espectro clinico
de la enteropatia sensible al gluten. El manejo de estos pacientes
requiere un esfuerzo diagnostico y terapéutico enfocado a una
clinica variable, con manifestaciones tanto cutaneas como extra-
cutaneas.
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Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas afectacion cutanea
y extracutanea de los pacientes con DH entre los afios 2000-2009.
Correlacionar las determinaciones de IgA anti gliadina (AGLI) y igA
anti TG (ATG) con la evolucion clinica de la enfermedad. Valor del
péptido deamidado de gliadina en estos pacientes. Enumerar los
tratamientos sistémicos y topicos utilizados para el control de la
enfermedad en estos pacientes, asi como el cumplimiento terapéu-
tico de la dieta libre de gluten (DLG).

Material y métodos: Recogida retrospectiva de las historias de los
pacientes diagnosticados de DH en los anos 2000-2009 en el Hos-
pital Gregorio Maraion. Estadistica descriptiva de la serie de
casos.

Resultados: Se diagnosticaron 11 pacientes (9 mujeres y 2 hom-
bres) con edades comprendidas entre los 10 y los 74 afos. En
4/11 pacientes encontramos fendomenos de autoinmunidad. Las
localizaciones de las lesiones fueron las clasicas (codos, rodillas,
gliteos), aunque encontramos localizaciones atipicas como vulva
0 mucosa oral. Respecto a las manifestaciones extracutaneas, en
4/11 casos encontramos sintomatologia digestiva, en 3 casos os-
teoporosis y un retraso en el crecimiento. Las determinaciones de
IgA AGLI e IgA ATG se correlacionaron con la clinica cutanea. El
PDG fue (til para el diagndstico en 1 paciente que presento nega-
tividad para el resto de anticuerpos. La DLG en 8/11 pacientes
presento 3 patrones (estrictos, transgresores ocasionales y habi-
tuales). La sulfona fue util en el comienzo de la enfermedad pero
presentd efectos secundarios en 5 de los 8 pacientes tratados con
la misma.

Conclusiones: La DH es una patologia crénica que requiere un es-
fuerzo multidisciplinar por la presencia de alteraciones cutaneas y
extracutaneas en una proporcion amplia de pacientes. La presencia
de ciertos anticuerpos que se correlacionan con la actividad de la
enfermedad. El tratamiento se basa en la dieta libre de gluten
(DLG), con distintos perfiles de cumplimiento terapéutico, asi como
la sulfona, que no esta exenta de efectos secundarios pero que es
til al inicio de la enfermedad, en los rebrotes y en los pacientes no
cumplidores con la DLG.

Palabras clave: Dermatitis herpetiforme. Péptido deamidado de
gliadina. Dieta libre de gluten.

10. AMILOIDOSIS CUTANEA NODULAR PRIMARIA:
PRESENTACION DE UN CASO

M. Villar, G. Petiti, M. Burgués, J.L. Rodriguez-Peralto,
R. Rivera y F. Vanaclocha

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

La amiloidosis cutanea primaria localizada es un tipo de amiloido-
sis con afectacion exclusivamente cutanea. Existen 3 formas de
amiloidosis cutanea primaria: macular, liquen amiloideo y nodular.
La forma nodular es la menos frecuente y es ademas, la Unica for-
ma cutanea en la que el amiloide depositado es de tipo AL, es de-
cir, contiene cadenas ligeras de inmunoglobulinas, al igual que la
amiloidosis sistémica. Presentamos un caso de amiloidosis nodular
primaria cutanea localizada en un varén de 83 afios con lesiones
tipo placas y nddulos de consistencia pétrea en miembro inferior
izquierdo, que asociaba ademas una paraproteinemia monoclonal
en suero. La variante nodular es rara, y segun la bibliografia revi-
sada puede asociar una paraproteinemia monoclonal en un porcen-
taje variable de casos, siendo necesario vigilar la progresion a
mieloma. En nuestro paciente se detectaron depdsitos en piel de
amiloide AL y células plasmaticas monoclonales. Se han descartado
otros depositos extracutaneos, asi como la posibilidad de un mie-
loma multiple. La amiloidosis nodular podria incluso ser considera-
da, segun algunos autores, como una forma de plasmocitoma
extramedular.

25 de febrero de 2010

1. MASTOCITOSIS PEDIATRICAS: FACTORES CLINICOS
Y BIOLOGICOS QUE PREDICEN EL COMPORTAMIENTO
CLINICO AL INICIO DE LA ENFERMEDAD. ESTUDIO
PROSPECTIVO MULTICENTRICO DE 132 PACIENTES

S. Vand-Galvan, I. Alvarez-Twose, L. Escribano, A. Matito,
N. Planay P. Jaén

Servicio de Dermatologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.
Espana.

Introduccion: Las mastocitosis pediatricas comprenden un grupo
de entidades de prondstico y comportamiento clinico muy variado,
desde formas asintomaticas o con clinica leve e intermitente, hasta
formas severas que pueden poner en riesgo la vida del paciente. La
baja prevalencia de esta patologia imposibilita determinar con
exactitud los factores prondstico de estos pacientes y la elabora-
cion de protocolos terapéuticos.

Revisiéon de conocimientos: Los trabajos publicados acerca de
mastocitosis pediatricas habitualmente se refieren a un nimero
bajo de pacientes y en ellos se hace hincapié sobre aspectos pura-
mente descriptivos en cuanto a las diferentes formas clinicas y su
frecuencia. Actualmente podemos distinguir entre formas maculo-
papulares, formas en placas, formas nodulares, mastocitoma y mas-
tocitosis cutanea difusa. Sin embargo, en la literatura no existen
estudios prospectivos que permitan establecer qué pacientes tie-
nen riesgo de padecer sintomas severos durante los primeros meses
de evolucion, incluso con compromiso vital, asociados a la libera-
cion de mediadores mastocitarios.

Hipétesis de trabajo y objetivos: Se conoce que en las mastocitosis
pediatricas los sintomas asociados a la liberacion de mediadores
mastocitarios son mas severos en los primeros 6 a 18 meses siguien-
tes a la aparicion de las lesiones cutaneas, sin embargo, no se sabe
cuales son los factores clinicos, bioldgicos y moleculares que per-
miten predecir la evolucion clinica de los nifios en los primeros
meses. El objetivo de este trabajo es establecer factores clinicos
(edad de aparicion, tipo y extension de las lesiones cutaneas, entre
otros), factores biologicos (triptasa sérica, hallazgos histologicos,
entre otros) capaces de predecir el comportamiento clinico de la
enfermedad vy, por lo tanto, haga posible iniciar un tratamiento
precoz, incluso antes de que los sintomas severos aparezcan.
Métodos: Se lleva a cabo un estudio de cohortes prospectivo multi-
céntrico en el que se incluyen nifios controlados por la Red Espafio-
la de Mastocitosis (REMA) y que hayan sido estudiados y seguidos en
el Instituto de Mastocitosis de Castilla-La Mancha o en otro centro
de referencia de la REMA antes de los 18 meses desde el inicio de la
enfermedad. Se realiza estudio clinico y examen fisico incluyendo
exploracion fisica del paciente, analitica incluyendo triptasa, exa-
men histopatoldgico y estudio ecografico. Los pacientes son clasifi-
cados de acuerdo con los datos obtenidos y tratados de forma
individualizada segun la severidad de los sintomas. El seguimiento
se lleva a cabo segun la severidad de los sintomas pero al menos
con una frecuencia anual. Los distintos factores incluidos en el es-
tudio se analizar estadisticamente con el fin de establecer modelos
que permitan predecir el comportamiento clinico y tomar las deci-
siones terapéuticas mas adecuadas en cada caso.

Resultados: Un total de 132 pacientes, 75 varones (56,8%) y 57 mu-
jeres (43,2%), fueron incluidos en el estudio. Las edades de los
pacientes en el momento de su inclusion variaron desde 0 hasta
11 afos (mediana 3 afos). Las formas clinicas incluidas fueron
56 maculopapulares (42,4%), 22 nodulares (16,7 %), 21 variantes en
placas (15,9%), 20 mastocitomas (15,2 %) y 13 mastocitosis cuta-
neas difusas (9,8%). Un total de 18 de los 132 pacientes (13,6%)
cumpli6 los criterios para considerar que presentaron un curso cli-
nico severo. Se analizo la relacion entre diferentes variables epide-
mioldgicas, clinicas y diagndsticas de los pacientes con el criterio
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de severidad, obteniendo significacion estadistica en el analisis uni-
variante para las variables: fiebre como desencadenante (p = 0,003),
alimentos como desencadenante (p = 0,016), estrés como desenca-
denante (p < 0,001), vacunas como desencadenante (p = 0,013),
forma clinica difusa (p < 0,001), localizacion de lesiones en cuello
(p=0,001), localizacion de lesiones en cuero cabelludo (p < 0,001),
formacion de vesiculas continua (p < 0,001), antecedente de anafi-
laxia (p < 0,001), infiltrado mastocitario intenso en biopsia de piel
(p < 0,001), triptasa mayor de 10 ng/ml (p < 0,001) y ferritina me-
nor de 20 ng/ml (p = 0,028). Se realiz6 un analisis multivariante de
tipo regresion logistica encontrandose que las variables que pre-
decian de forma independiente un comportamiento clinico mas
severo en las mastocitosis pediatricas fueron la forma clinica mas-
tocitosis cutanea difusa (OR 84, p < 0,001) y el nivel de triptasa
mayor de 10 ng/ml (OR 14, p = 0,002).

Conclusiones: 1. Los factores clinico-bioldgicos de mayor impor-
tancia para predecir el comportamiento clinico de las mastocitosis
pediatricas son la forma clinica y el nivel de triptasa sérica basal.
2. Los niflos con mastocitosis cutanea difusa tienen un riesgo muy
elevado de presentar un comportamiento clinico severo. 3. Los ni-
nos con triptasa mayor de 10 ng/ml tienen un riesgo elevado de
presentar un comportamiento clinico severo. 4. La forma clinica
de mastocitosis cutanea puede predecir el comportamiento clini-
co, de tal manera que las mastocitosis cutaneas difusas tendrian un
riesgo muy elevado, las mastocitosis nodulares y en placas un riesgo
intermedio y las formas maculopapulares y mastocitomas un ries-
go minimo.

2. CARCINOMA VERRUCOSO DE VULVA TRATADO
CON CIRUGIA DE MOHS

B. Casado Verrier?, M.L. Alonso Pacheco?, R. Feltes Ochoa?,
C. Gomez Fernandez?, M.J. Gonzalez-Beato® y P. Herranz Pinto?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital La Paz. Madrid. Espana.

El carcinoma verrucoso (CV) es una variante poco frecuente de car-
cinoma epidermoide de bajo grado que se caracteriza por ser local-
mente muy agresivo pero con una tendencia a metastatizar
extremadamente baja. La incidencia de CV genital es dificil de es-
timar debido a la dificultad para distinguirlo de los condilomas acu-
minados de gran tamafno y del carcinoma epidermoide bien
diferenciado. En mujeres es mucho menos frecuente que en varo-
nes, con aproximadamente 100 casos descritos hasta la fecha. Su
tratamiento no esta estandarizado y se han utilizado diversas téc-
nicas no quirdrgicas con resultados dispares, si bien la extirpacion
quirlrgica, si es factible, se considera la terapia de eleccion. La
cirugia micrografica de Mohs, que ofrece la posibilidad de una esci-
sion tumoral completa con control histologico de la totalidad de los
margenes quirdrgicos, y a la vez permite preservar la mayor canti-
dad posible de tejido sano, es una alternativa a tener en cuenta
como primera eleccion en el manejo de este tumor. Presentamos el
caso de una mujer de 54 afios con CV vulvar tratada con éxito me-
diante cirugia micrografica de Mohs.

3. OSTEODISTROFIA HEREDITARIA DE ALBRIGHT

E. Godoy Gijon?, M. Llamas Velasco?, L. Pérez Carmona?,
N. Paredes Salfate?, A. Hernandez Martin?, M.T. Alonso®,
I. Colmeneroc y A. Torrelo?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Endocrinologia.
Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Infantil Universitario
Nifo Jesus. Madrid. Espana.

Introduccién: La osteodistrofia hereditaria de Albright es una geno-
dermatosis rara que presenta calcificacion y osificacion de piel y

tejidos blandos, generalmente asociadas a alteraciones endocrino-
logicas.

Caso clinico: Mujer de 12 afos de edad procedente de Ecuador con
antecedentes personales de retraso mental leve. Fue derivada des-
de la consulta de cirugia plastica para la valoracion de lesiones en
cuero cabelludo, con la sospecha clinica de «quistes». La explora-
cion fisica mostré nddulos subcutaneos de consistencia pétrea en
cuero cabelludo, mano y abdomen. Asimismo, se observo acorta-
miento del primer y quinto dedo de ambas manos, y del primer
dedo de ambos pies. La biopsia de una lesion en cuero cabelludo
mostro presencia de hueso lamelar maduro. El estudio endocrinolé-
gico revel6 pseudohipoparatiroidismo e hipotiroidismo no diagnos-
ticados previamente. Las pruebas de imagen indicaron la presencia
de calcificaciones a nivel del lobulo frontal y ganglios basales. Tras
el diagnostico de osteodistrofia hereditaria de Albright con presen-
cia de pseudohipoparatiroidismo e hipotiroidismo, se inicio trata-
miento sustitutivo hormonal asociando calcio y vitamina D.
Discusion: Las calcificaciones y osificaciones cutaneas son patolo-
gias infrecuentes en la infancia; en esta etapa siempre debe tener-
se en cuenta la posibilidad de una etiologia primaria subyacente.
En el caso que nos ocupa, la consulta por un proceso aparentemen-
te banal, revelo la presencia de una genodermatosis no diagnosti-
cada hasta el momento, que habia condicionado el desarrollo fisico
y mental de la paciente.

Palabras clave: Genodermatosis. Osteodistrofia hereditaria.
Albright. Pseudohipoparatiroidismo. Osificaciéon primaria. Osteoma
cutis.

4. MIOCARDITIS DE CELULAS GIGANTES
POR MINOCICLINA

C. Silvente San Nicasio, E. Balbin Carrefo, P. de la Cueva Dobao,
E. Chavarria Mur, C. Mauledn Fernandez, M. Valdivielso Ramos,
M.A. Martin Diaz y J.M. Hernanz Hermosa

Servicio de Dermatologia. Hospital Infanta Leonor. Espania.

Introduccion: El sindrome de DRESS (Drug Reaction with Eosinophi-
lia and Systemic Symptoms) o sindrome de hipersensibilidad es una
patologia rara pero grave, que suele manifestarse entre las 2 se-
manas y los 2 meses de la ingesta del farmaco responsable. Los
criterios para el diagnostico incluyen fiebre, erupcion cutanea, al-
teraciones hematoldgicas y afectacion sistémica. Se asocia a un
10% de mortalidad generalmente asociada a hepatotoxicidad o mio-
carditis. La minociclina se ha descrito como una de las causas mas
frecuentes de DRESS, y aunque la mayoria de los casos se resuelve
sin secuelas hay casos fatales.

Caso clinico: Mujer de 19 afnos que ingresa por un cuadro de fie-
bre, odinofagia, rash cutaneo, mialgias y mal estado general de
5 dias de evolucion. En la analitica destaca leucocitosis con pre-
sencia de linfocitos atipicos y un aumento de transaminasas. A la
exploracion fisica se palpaban adenopatias cervicales bilaterales y
se objetiva un exantema maculo-papuloso de distribucion céfa-
lo-caudal con intenso edema facial. Como antecedente de interés
la paciente habia estado en tratamiento con minociclina por acné
durante el mes previo a la aparicion del cuadro clinico. Estableci-
mos el diagnostico de sindrome de hipersensibilidad por minocicli-
na y se instaura tratamiento con corticoides sistémicos a dosis
altas con buena respuesta clinica y analitica. A los 20 dias del alta
la paciente acude a urgencias por fiebre, dolor toracico, palpita-
ciones y disnea. El ECG muestra taquicardia sinusal a 150 lpm sin
signos de isquemia. En la analitica destacaban enzimas cardiacas y
troponina elevadas. El ecocardiograma transtoracico mostré una
hipocinesia global severa con una FEVI severamente deprimida. Se
realiza el traslado de la paciente al Hospital Gregorio Marafion,
donde se toma biopsia que muestra una miocarditis de células gi-
gantes. Se decide el trasplante cardiaco pero la paciente fallece a
las pocas horas del mismo.
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Discusion: La afectacion cardiaca mas descrita en la literatura por
minociclina es la miocarditis por hipersensibilidad, sin embargo
solo hemos encontrado un caso de miocarditis de células gigantes.
Esta es una patologia infrecuente paro fatal que generalmente apa-
rece en pacientes jovenes sanos, o a veces asociada a enfermeda-
des inflamatorias o autoinmunes. Se han descrito algunos casos
como manifestacion de hipersensibilidad a farmacos. Clinicamente
suele manifestarse como fallo cardiaco subagudo. Su pronéstico es
pobre y la tasa de muerte o de trasplante al ano es del 70%.

5. NECROSIS GRASA DEL RECIEN NACIDO

P. Borregon?, A. Pulido?, N. Cano?, M. Lecona®, S. Zarzoso®
y M. Campos?

Servicios de “Dermatologia, >YAnatomia Patolégica
y ‘Neonatologia. Hospital General Universitario
Gregorio Marafidén. Madrid. Esparnia.

Introduccion: La necrosis grasa del recién nacido es una paniculitis
lobulillar poco frecuente, de caracter benigno y autolimitado, que
afecta a neonatos a término. Su etiologia es desconocida pero en
casi todos los casos se encuentra asfixia perinatal como antece-
dente.

Casos clinicos: Presentamos 2 casos clinicos de necrosis grasa sub-
cutanea del recién nacido, uno de ellos en un nifio de 45 dias con
antecedentes de hipoxia perinatal y encefalopatia hipoxico-isqué-
mica, que presentd nodulos indurados eritematoviolaceos en me-
jilla derecha, hombro derecho, en region cervical posterior y
pectoral izquierda. El otro caso es un neonato de 6 dias de vida que
presenta lesiones similares en brazos, costados y espalda, y tam-
bién con antecedente de distress respiratorio y sindrome hipdxi-
co-isquémico al nacer. En los 2 nifos se instaur6 un protocolo de
hipotermia pasiva para prevenir las secuelas cerebrales de la hi-
poxia. En ambos casos la ecografia fue sugestiva y en el primero
realizamos biopsia que confirmé el diagnéstico. Los 2 se resolvieron
espontaneamente sin complicaciones.

Discusion: La necrosis grasa del recién nacido es una entidad poco
frecuente, que se presenta principalmente en neonatos a término
como consecuencia de la asfixia perinatal. Aunque su patogenia es
desconocida se postula como causa la hipoxia del tejido celular
subcutaneo. Aparece en las primeras 6 semanas de vida y cursa con
noédulos o placas, eritematosos o violaceos, de consistencia firme,
localizados con frecuencia en espalda, mejillas, brazos y muslos,
generalmente asintomaticos. Los hallazgos histopatologicos son
diagnosticos y consisten en necrosis grasa con un infiltrado granulo-
matoso compuesto de linfocitos, histiocitos, células gigantes tipo
cuerpo extrafio y deposito de cristales de colesterol. Es de caracter
autolimitado, desapareciendo las lesiones espontaneamente, aun-
que puede presentar complicaciones, siendo las mas frecuentes la
hipocalcemia, hipoglucemia y trombocitopenia, que pueden apare-
cer hasta 6 semanas después del inicio del cuadro cutaneo.
Palabras clave: Necrosis grasa del recién nacido. Dermatologia
pediatrica.

6. LIVEDO RETICULAR UNILATERAL EN VARON
DE 64 ANOS

C.A.Villanueva?, D. Martinez-Sanchez?, P. Espinosa?,
K. Romero®, C.M. Moran?, S. Cérdoba? y J. Borbujo?

Servicios de ®Dermatologia y YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espafa.

Introduccion: El término livedo reticularis se define como la pre-
sencia de un reticulo de coloracion rojo-violacea en la piel que
afecta preferentemente a las extremidades inferiores de forma bi-
lateral. Las causas que pueden determinar livedo reticularis son
multiples y el origen es la disminucion o el cese del flujo sanguineo

en determinados puntos del trayecto vascular, ya sea por espasmo
arteriolar, inflamacion vascular u obstruccion vascular sin inflama-
cion. La distribucion unilateral es poco frecuente y se ha descrito
basicamente en la enfermedad por émbolos de colesterol y por
émbolos sépticos.

Caso clinico: Varon de 64 afos, con antecedentes personales de
diabetes mellitus de larga evolucion en hemodialisis, que consulta-
ba por lesiones dolorosas en pie derecho de 2 meses de evolucion
iniciadas minutos después de la realizacion de una embolizacion
por via femoral derecha de un injerto renal no funcionante. A la
exploracion presentaba lesiones eritematoviolaceas en forma de
red en la superficie plantar derecha, asociadas a zonas con necrosis
superficial. Aportaba una arteriografia que no mostraba alteracio-
nes arteriales del miembro afectado. El estudio analitico con hemo-
grama, coagulacion, bioquimica general basica, autoinmunidad y
estudio de hipercoagulabilidad no orientaba la etiologia. El estudio
histolégico mostro necrosis coagulativa en todo el espesor de la
dermis superficial hasta el estrato corneo, el cual estaba despren-
dido por un actmulo de exudado fibrinoleucocitario y necrético, e
infiltracién por leucocitos polimorfonucleares en la periferia de la
necrosis. En la dermis profunda, la luz arteriolar estaba ocupada
por un cuerpo extrafno esférico, compatible con microesferas de
alcohol polivinilo (DC Bead Terumo®), el agente utilizado en la em-
bolizacion del injerto, por lo que se diagnostico de livedo reticula-
ris asociada a necrosis cutanea de presentacion unilateral en
relacion con embolismos de microesferas de alcohol polivinilo. Se
pauto tratamiento topico con clobetasol y acido fusidico, con me-
joria progresiva del dolor y de las lesiones.

Conclusiones: Presentamos un caso de livedo reticularis de distribucion
unilateral, causada por émbolos de microesferas de alcohol polivinilo,
causa no descrita hasta el momento actual en la literatura revisada, en
la que se realizé6 manejo conservador, con buena evolucion.

Palabras clave: Livedo reticularis. Embolizacion percutanea.
Agentes oclusivos.

7. VASCULITIS CUTANEA COMO MANIFESTACION INICIAL
DE MIELOMA MULTIPLE

D. Santiago Sanchez-Mateos?, E. Gallo?, M. Aragiiés Montanés?,
J. Fraga® y A. Garcia-Diez?

Servicios de “Dermatologia y "Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafa.

8. SiNDROMI:: DE BIRT-HOGG-DUBE.
PRESENTACION DE 3 CASOS

G. Petiti Martin, R. Chico, M. Burgués Calderon,
M. Villar Buir, R. Rivera y F. Vanaclocha

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

El sindrome de Birt-Hogg-Dubé es una genodermatosis, caracteriza-
da por la presencia de lesiones cutaneas benignas (fibrofoliculomas,
tricodiscomas y acrocordones), asociada a cancer renal, quistes
pulmonares y pneumotorax espontaneo. Presenta un patron de he-
rencia autosomica dominante. Se ha identificado el gen FCLN, aso-
ciado en el 84% de los casos, localizado en el brazo corto del
cromosoma 17. Dentro de los tumores internos el cancer renal, es-
pecialmente el de células cromofobas, es el mas frecuentemente
encontrado; la poliposis colonica y el adenocarcinoma de colon han
sido descritos en el contexto del sindrome, de manera contradic-
toria. Presentamos 3 casos de pacientes, con multiples papulas
blanquecinas en cara, cuello, cuero cabelludo, orejas, area retro-
auricular, parte superior del tronco y papulas pediculadas parduscas
rugosas en region axilar. La histologia de las lesiones fue compati-
ble con fibrofoliculomas y con pélipos fibroepiteliales, respectiva-
mente. Uno de los pacientes tenia antecedente de cancer renal de



Resimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Centro de la AEDV 49

células cromofobas y bullas enfisematosas pulmonares, otro presen-
to multiples pdlipos coldnicos con adenocarcinoma microinvasor en
uno de ellos, y el tercer caso no presento sintomatologia asociada,
por el momento. El estudio genético de 2 pacientes demostro una
mutacion patogénica en el gen FCLN. Presentamos 3 casos de pa-
cientes con diagnostico clinico de sindrome de Birt-Hogg-Dubé, re-
saltando la importancia del reconocimiento temprano del mismo y
la deteccion precoz de tumores asociados.

9. MICOSIS FUNGOIDE CON TRANSFORMAC,|0N
HISTOLOGICA INCIPIENTE A LINFOMA DE CELULAS GRANDES

C. Santonja Garriga?, L. Carrasco Santos®, J.R. Fortes Alén?,
F. Rojo Todo? y L. Requena Caballero®

Departamentos de “Anatomia Patoldgica y "Dermatologia.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Introduccién: Una parte de los pacientes con micosis fungoide (en-
tre un 8 y un 55% segln las series) experimentan a lo largo de su
evolucion progresion a linfoma de células grandes, con una significa-
tiva reduccion de la supervivencia. De modo arbitrario, la transfor-
macion se diagnostica histologicamente cuando mas del 25% de las
células del infiltrado tumoral son de gran tamafo, o forman nddulos.
Presentamos un paciente con micosis fungoide en el cual se observa-
ron en la biopsia inicial datos histologicos no convencionales indica-
tivos de transformacion incipiente en linfoma de células grandes.
Caso clinico: Vardn de 55 aios con placas eritematodescamativas
en extremidades superiores, superficies de extension y tronco, de
5 afos de evolucion, interpretadas inicialmente como probable ec-
zema. Se biopsia una placa algo infiltrada en el antebrazo. En el
estudio histologico se observa infiltracion epidérmica escasa por
linfocitos T de mediano tamano, CD4, con ocasionales cumulos, e
intenso infiltrado linfocitario perivascular dérmico en el que desta-
can células grandes que expresan CD3, CD4 y CD30. No se detecta
reordenamiento clonal T mediante PCR. Las lesiones persisten sin
cambios, habiendo comenzado el tratamiento con UVB.
Discusion: En general, el diagnostico de progresion de micosis fun-
goide a linfoma de células grandes es sospechado clinicamente en
pacientes de largo tiempo de evolucion en los que se desarrollan
nuevas lesiones tumorales de forma rapida. El criterio histopatolo-
gico para el diagnostico de transformacion es arbitrario, adaptado
de la literatura hematopatologica clasica, y en ocasiones dificil-
mente reproducible. La poblacion blastica CD30+ de nuestro caso
plantea la indicacion de realizar un tratamiento inicial agresivo,
que ante el conjunto de datos clinicos no parece justificado.
Conclusiones: Presentamos un paciente de 55 afios con micosis fun-
goide y datos de transformacion incipiente en linfoma de células
grandes en la biopsia inicial, tratado de forma conservadora.
Bibliografia
1. Diamandidou E, Colome-Grimmer M, Fayad L, Duvic M, Kurzrock
R. Transformation of mycosis fungoides/Sezary syndrome:
Clinical characteristics and prognosis. Blood. 1998;92:1150.
2. Barberio E, Thomas L, Skowron F, Balme B, Dalle S. Transformed
mycosis fungoides: clinicopathological features and outcome. Br
J Dermatol. 2007;157:284.
Palabras clave: Micosis fungoide. Linfoma de células grandes.
Transformacion. CD30.

10. MELANOMA DURANTE LA GESTACION

M. Gutiérrez Pascual, M. Mitjavilla, J.A. Rueda, M. Albi, F. Pinedo,
A. Sanchez Gilo, A. Nufo Gonzalez y J.L. Lopez Estebaranz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario
Fundacién Alcorcon. Madrid. Espana.

Mujer de 29 afos, gestante de 25 semanas con melanoma nodular
en pierna derecha de 12 mm de Breslow, no ulcerado, Clark V. La

paciente no referia antecedentes familiares de melanoma ni otros
antecedentes personales de interés. En la exploracion fisica pre-
sentaba un fototipo Il y escasos nevus melanociticos de predominio
en tronco sin datos de atipia. En el estudio de extension que inclu-
y6 una RMN toracoabdominal y craneal no se objetivaron datos de
extension de su enfermedad. Tras una valoracion conjunta con el
servicio de medicina nuclear, ginecologia y anestesia se realiza am-
pliacion de margenes clinicos (2 cm) y biopsia de ganglio centinela
(BGC) bajo anestesia raquidea y tras linfoescintigrafia. Se identifica
un Unico ganglio centinela en ingle derecha que fue positivo. Se
trata de una paciente gestante de 28 semanas con un melanoma
nodular estadio IlIA segin la ACJJ de 2002. Se le realiza maduracion
pulmonar fetal con la administracion de corticoides orales a la ma-
dre, se induce en la semana 34 el parto mediante cesarea y se
realiza linfadenectomia inguinal reglada derecha que resulté nega-
tiva. El recién nacido presentd una exploracion fisica normal, Apgar
de 5-9 y 1.870 g de peso. En el estudio macro y microscopico pla-
centario y del cordon umbilical no se observaron datos de prolife-
racion neoplasica. En el posparto el estudio de extension no muestra
datos de progresion de su enfermedad. Actualmente se encuentra
en seguimiento y sin datos de recidiva local, ganglionar ni visceral
de su melanoma nodular.

11. DERMATOMIOFIBROMA EN UN NINO

C. Rubio Flores?, E. Ruiz Bravo-Burguillos®,

0. Lopez-Barrantes Gonzalez?, D.M. Arranz Sanchez?,

V.M. Leis Dosil?, T. Sanz Sanchez?, I. Prats Caelles?,

C. Garrido Gutiérrez?, R. Valverde Garrido® y R.M. Diaz Diaz?

aSeccién de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. Madrid.
Espana.

Introduccion: El dermatomiofibroma es un tumor benigno infre-
cuente derivado de células mesenquimales con diferenciacion fi-
broblastica/miofibroblastica.

Caso clinico: Vardn de 9 afios, sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés, que consultd por presentar una lesion cutanea
asintomatica en la zona inferior del abdomen desde hacia 5 anos.
La lesion habia mostrado un moderado crecimiento progresivo a lo
largo de los afios, y en el momento de la consulta media 12 x 15 mm.
Se trataba de una lesion nodular de consistencia fibrosa, bordes mal
delimitados y coloracion parduzca de la superficie cutanea. Nos
planteamos los diagnosticos de dermatofibroma, miofibroma, ha-
martoma fibroso de la infancia o dermatofibrosarcoma protuberans.
El estudio histoldgico mostré los hallazgos tipicos de dermatomiofi-
broma.

Discusion: El dermatomiofibroma es un tumor benigno mesenqui-
mal que se presenta habitualmente en mujeres de edad media. En
la literatura médica se han descrito hasta ahora menos de 15 casos
en nifos menores de 12 afos, la mayoria de ellos en varones, ha-
biéndose postulado una etiopatogenia relacionada con las hormo-
nas sexuales, que no se ha podido demostrar. El diagnostico es
histolégico, observandose una proliferacion dérmica de células fu-
siformes con diferenciacion fibroblastica/miofibroblastica, con los
nucleos dispuestos de manera paralela a la epidermis formando
bandas o fasciculos, que preservan las estructuras anexiales. Oca-
sionalmente se ha descrito infiltracion del tejido celular subcuta-
neo en profundidad, como en el caso que presentamos. Las fibras
elasticas se muestran en cantidad normal o aumentada y aparecen
fragmentadas. El diagnostico diferencial histoldgico se establece
con distintos procesos, que se revisaran detalladamente. El trata-
miento realizado en la mayoria de los casos es la extirpacion quirdr-
gica, y la lesion no tiende a la recurrencia. En algunos casos las
lesiones han permanecido en observacion, sin haberse descrito ma-
lignizacion.
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Conclusiones: El dermatomiofibroma es un infrecuente tumor
benigno mesenquimal, excepcional en nifos, con un amplio diag-
nostico diferencial clinico e histoldgico que incluye varios tipos de
lesiones de estirpe fibrosa.

Palabras clave: Dermatomiofibroma. Fibromatosis.

12. PUBLICIDAD EN ACTAS DERMOSIFILIOGRAFICAS.
SEGUNDA PARTE. 1909-1936

R.M. Diaz Diaz, V.M. Leis Dosil, |. Prats Caelles,
D.M. Arranz Sanchez, R. Valverde Garrido, C. Garrido Gutiérrez,
0. Lopez-Barrantes Gonzalez, C. Rubio Flores y T. Sanz Sanchez

Seccion de Dermatologia. Hospital Infanta Sofia.
San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espaiia.

Desde su fundacion, se constata que existieron ingresos en concep-
to de publicidad, constando dicha partida en los balances de las
distintas tesorerias. A partir de la década de los afos veinte del
pasado siglo se anade una lista con el nombre de los anunciantes,
tanto de los representantes de distintos productos como de algunos
laboratorios. En la década de los anos treinta aparecen especifica-
das las tarifas que la revista cobra en funcion del tipo de anuncio
insertado. Como reflejo de la patologia de la época dominan los
anuncios referidos a los distintos tratamientos de las enfermedades
de transmision sexual, fundamentalmente los antisifiliticos.
Palabras clave: Academia. Actas. Historia. Publicidad.

13. VASCULITIS COMO MANIFESTACION INICIAL
DE MIELOMA MULTIPLE

D. Santiago Sanchez-Mateos?, E. Gallo®, M. Aragiiés Montafnés?,
J. Fraga® y A. Garcia-Diez?

Servicios de ®Dermatologia y YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion: La vasculitis cutanea puede ser manifestacion de en-
fermedades sistémicas subyacentes. Su asociacion con el mieloma
multiple se ha descrito como un hecho excepcional.

Caso clinico: Varon de 76 anos con antecedentes de cardiopatia
isquémica y episodios de urticaria desencadenados por el frio desde
hacia varios afos. Consulté por la aparicion progresiva, en brotes
subintrantes, de lesiones maculopapulosas purpuricas asintomati-
cas en MMII, durante los 6 meses previos. Dichas lesiones comenza-
ron en los dedos de los pies, aumentaron en nimero y se
extendieron en sentido proximal. A la exploracion presentaba lesio-
nes en diferentes estadios evolutivos: maculas y papulas purpuri-
cas, algunas confluian adoptando una forma reticulada, junto con
maculas parduzcas de aspecto residual, localizadas en piernas y
pies. El estudio histopatologico mostraba la coexistencia de vascu-
litis leucocitoclastica con la presencia de trombos hialinos PAS po-
sitivos obstruyendo la luz de vasos ajenos a fenomenos inflamatorios.
El hemograma, la bioquimica, la coagulacion y el sistematico de
orina no mostraron alteraciones significativas. El factor reumatoi-
de, las serologias de virus de hepatitis B y C y los autoanticuerpos
resultaron negativos. Los hallazgos mas relevantes para el diagnos-
tico fueron la positividad de la crioglobulinas, que representaban
un 40% del suero, y la deteccion de un pequeiio componente mono-
clonal I1gG kappa en el suero y en el crioprecipitado. La biopsia de
médula 6sea mostraba aumento de la celularidad plasmatica, supo-
niendo ésta el 25% de la celularidad total, con pleomorfismo. Una
vez diagnosticado de mieloma multiple IgG kappa con crioglobuli-
nemia tipo | o monoclonal, recibié inicialmente bortezomib y pos-
teriormente melfalan y prednisona hasta el momento actual. Las
manifestaciones cutaneas remitieron una vez controlada la enfer-
medad de base.

Discusion: En el caso clinico que hemos descrito, las lesiones pur-
puricas secundarias a fenomenos de vasculitis y de vasculopatia

obstructiva por crioglobulinas fueron la manifestacion inicial de un
mieloma multiple. Destacamos la peculiaridad de los hallazgos
histopatologicos, ya que la vasculitis es un hallazgo caracteristico
de las crioglobulinemias mixtas y se ha observado muy excepcional-
mente en pacientes con mieloma multiple.

25 de marzo de 2010

1. ELASTOLISIS DE LA DERMIS PAPILAR SIMULANDO
SEUDOXANTOMA ELASTICO

J.M. Revelles, U. Pielasinski, D. Camacho, A. Molina, I. Alcaraz,
R. Haro, A. Juarez, L. Vallés, M. Gonzalez de Arriba, J.L. Diaz,
L. Carrasco, J. Angulo, M.C. Farifa, L. Martin y L. Requena

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Presentamos el caso de una mujer de 82 afos de edad, sin antece-
dentes personales de interés, que consultaba por la aparicion pro-
gresiva de lesiones, minimamente pruriginosas, a nivel de caras
laterales del cuello y cara flexora de ambos antebrazos. A la explo-
racion, en las mencionadas localizaciones, presentaba pequefas
papulas no foliculares, de coloracion ligeramente amarillenta, que
en algunas zonas se agrupaban formando placas con aspecto de
empedrado. Con la sospecha clinica de seudoxantoma elastico se
tomo una biopsia de una de las lesiones, que, tefiida con hematoxi-
lina-eosina, mostraba una leve atrofia epidérmica, sin cambios visi-
bles en la dermis. La tincion con orceina demostro una pérdida de
fibras elasticas en la dermis papilar. El estudio cardiolégico y oftal-
moldgico fue normal. Con estos datos se lleg6 al diagnostico de
elastolisis de la dermis papilar simulando seudoxantoma elastico.
Varias enfermedades adquiridas y hereditarias del tejido conectivo
han mostrado estar asociadas con anomalias en las fibras elasticas,
que podrian clasificarse de un modo genérico en trastornos con
aumento o disminucion de las mismas. La elastolisis de la dermis
papilar simulando seudoxantoma elastico se trata de una entidad
adquirida caracterizada por papulas que clinicamente se asemejan
al seudoxantoma elastico, y cuya histopatologia muestra una pérdi-
da parcial o completa de las fibras elasticas a nivel de la dermis
papilar. Los primeros casos de esta entidad fueron descritos por
Rongioletti y Rebora en 1992. El conocimiento de esta entidad y su
diagnostico diferencial con el seudoxantoma elastico son fun-
damentales debido a su ausencia de asociacion con afectacion sis-
témica.

2. NECROSIS DE CUERO CABELLUDO EN 2 PACIENTES
CON ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES

I. Garcia Cano?, V. Monsalvez?, L. Fuertes?, R. Llamas?,
J.L. Rodriguez Peralto® y F. Vanaclocha?

Servicios de ®Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Introduccion: La arteritis de células gigantes es una vasculitis sis-
témica asociada a complicaciones graves como pérdida de vision o,
mas raramente, necrosis de cuero cabelludo. La necrosis de cuero
cabelludo en este contexto se asocia a mayor nimero de complica-
ciones severas que pueden comprometer la vida del paciente.

Caso clinico: Presentamos 2 casos de necrosis de cuero cabelludo
secundaria a arteritis de células gigantes. Los 2 pacientes eran va-
rones de edad avanzada, presentaban cefalea intensa y resistente
al tratamiento convencional, asi como astenia importante. Tras
recibir terapia con esteroides sistémicos a altas dosis la clinica sis-
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témica remitio y la necrosis de cuero cabelludo no progresé. En
ninguno de los 2 casos se habia realizado un diagnéstico precoz de
arteritis de células gigantes.

Conclusién: La necrosis de cuero cabelludo es una complicacion
rara, aunque grave, de la arteritis de células gigantes, que refleja
un comportamiento agresivo de la misma, probablemente secunda-
rio a un retraso en su diagnostico. Presentamos 2 casos con respues-
ta favorable a corticoterapia sistémica, remarcando la importancia
de su diagnostico y rapido tratamiento.

3. EXANTEMA FEBRIL EN UN PACIENTE PROCEDENTE
DE CENTROAMERICA

A. Pulido Pérez, N. Cano Martinez, C. Ciudad Blanco,
P. Borregon Nofuentes, M.1. Longo Imedio, J.A. Avilés Izquierdo
y P. Lazaro Ochaita

Hospital General Universitario Gregorio Marandén. Madrid.
Espana.

Introduccion: El exantema asociado a sindrome febril resulta un
reto en el diagnostico dermatologico. Distintos agentes infecciosos
presentan una expresion cutanea comin, aunque la infeccion por el
virus del dengue supone, a este respecto, una excepcion.

Caso clinico: Mujer de 37 afos, natural de Panama, residente en
Espafna desde hace mas de 10 afnos, presenta sindrome febril
asociado a intensas artralgias, astenia, cefalea retroocular y leu-
cotrombopenia, tras regresar de un viaje a su pais natal. En la ex-
ploracion fisica destacaba la presencia de un exantema petequial
sobre base eritematosa que, caracteristicamente, respetaba pe-
quefias areas cutaneas en su interior. Se solicitaron serologias vira-
les, antigenemia de Plasmodium falciparum y una extension de
sangre periférica que demostro la ausencia de agregados plaqueta-
rios y elementos parasitarios. Finalmente, se confirmé la existencia
del virus del dengue en sangre mediante PCR.

Discusion: El exantema caracteristico de la infeccion por el virus
del dengue, en su forma clasica, se desarrolla en el 50-80% de los
casos. En las primeras 24-48 h aparece un eritema difuso, de pre-
dominio en area facial y cervicotoracica («flushing»), que los viaje-
ros procedentes de areas endémicas suelen atribuir, de forma
erronea, a los efectos de la exposicion solar continuada. En los
3-5 dias subsiguientes, se desarrolla un exantema petequial, sobre
base eritematosa, en el que destacan pequefas areas cutaneas in-
demnes, conocidas como «islas blancas sobre mar rojo». El diagnos-
tico diferencial debe englobar, entre otros diagnosticos, la fiebre
de Chikungunya, que en ocasiones puede ser clinicamente indistin-
guible. El estudio histopatoldgico de piel afecta no arroja datos
concluyentes, por lo que la sospecha clinica, unida a su confirma-
cion mediante técnicas microbioldgicas (PCR de RNA viral o estudio
seroldgico), se perfila como una de las razones por las que el der-
matologo debe conocer la semiologia de un cuadro como el presen-
tado.

4. NODULOS MARRONACEOS DE DISTRIBUCION
GENERALIZADA

R. Valverde Garrido, E. Ruiz Bravo-Burguillos, I. Prats Caelles,
C. Garrido Gutiérrez, T. Sanz Sanchez, D.M. Arranz Sanchez,
V.M. Leis Dosil, C. Rubio Flores, O. Lopez-Barrantes Gonzalez
y R. Diaz Diaz

Seccion de Dermatologia. Hospital Infanta Sofia.
San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espafa.

Introduccioén: El eritema elevatum diutinum (EED) es una vasculitis
fibrosante de etiologia desconocida con casos asociados a infeccio-
nes, procesos autoinmunes, farmacos y cuadros hematologicos. Su
tratamiento en fase aguda consiste en el uso de farmacos inmuno-
supresores o moduladores del neutrdfilo (dapsona).

Caso clinico: Mujer de 23 ahos que presenta cuadro de 4 afos de
evolucion consistente en lesiones papulonodulares, rojizas, de dis-
tribucion extensa y predominio en miembros, de evolucion a nodu-
los duros y pigmentarios persistentes. En 2 biopsias se observo un
infiltrado perivascular en dermis superficial, un denso infiltrado
polimorfo (con eosinofilos y plasmaticas) en dermis media y pro-
funda con rica vascularizacion-fibrosis semejante a tejido de
granulacion, e hinchazon endotelial con células permeando la pa-
red aunque sin clara leucocitoclasia. Todo ello parecié concordan-
te con EED evolucionado. Un estudio completo incluyendo
inmunoelectroforesis en sangre y orina, TAC toraco-abdomino-pél-
vico, ANA, ENA, ANCA, VSG, serologias hepatitis, lUes, VIH y Man-
toux resulté negativo. Se instaurd tratamiento con dapsona
100 mg/24 h observando buena tolerancia y una clara mejoria sin-
tomatica tras la primera semana.

Discusion: El EED clasico puede asociarse a gammapatia monoclo-
nal IgA, infeccion estreptocdcica, artritis reumatoide o lupus erite-
matoso y farmacos; se manifiesta como nodulos rojizos y elasticos
de evolucion a aspecto marronaceo e indurado localizados en caras
de extension. Nuestro caso es atipico por presentar sélo nodulos
evolucionados y distribucion generalizada fuera de localizaciones
tipicas. Dada la asociacion de formas generalizadas a procesos lin-
foproliferativos se realiz6 un despistaje exhaustivo descartando
esta posibilidad, asi como otras posibles causas. También la histo-
logia mostro rasgos atipicos, estando exenta de figuras de leucoci-
toclasia y con infiltrado cronico, hecho este frecuente en formas
evolucionadas. La clinica y la histologia descartaron otros diag-
nosticos como xantoma tuberoso, sarcoma de Kaposi, sarcoidosis,
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia, histiocitosis o granuloma
facial extrafacial. La llamativa respuesta sintomatica a dapsona
afianza el diagnéstico.

Palabras clave: Eritema elevatum diutinum. Atipico. Generali-
zado.

5. PAPULOSIS ATROFICA MALIGNA EN UNA NINA
DE 5 ANOS

A. Hernandez-Martin, M. Gutiérrez-Pascual, |. Colmenero
y A. Torrelo

Hospital Nifo Jesus. Madrid. Espana.

Introduccion: La papulosis atrofica maligna (PAM) o enfermedad de
Degos es una vasculopatia sistémica grave muy rara en los nifios. La
piel, el tracto gastrointestinal y el sistema nervioso central son los
organos afectados con mayor frecuencia. Presentamos el caso de
una nifia de 5 afos con lesiones cutaneas generalizadas y severa
afectacion visual y neurologica.

Caso clinico: Mujer de 5 anos que fue remitida a nuestra consulta
para valoracion de lesiones cutaneas generalizadas desde los pri-
meros meses de vida. La nifia habia nacido sana y se habia desarro-
llado con normalidad hasta los 18 meses de vida, momento en que
empezo6 a mostrar dificultades para caminar, movimientos paroxis-
ticos en las extremidades inferiores e hipotonia generalizada. A los
4 anos de edad presentd pérdida sUbita de la vision en el ojo dere-
cho, y unos meses mas tarde sufrié un episodio similar en el ojo
izquierdo, perdiendo completamente la vision. En la exploracion
fisica se apreciaban lesiones atréficas blanquecinas de halo erite-
matoso y 5-10 mm de didametro diseminadas por toda la superficie
corporal. El estudio histologico revelo atrofia epidérmica, esclero-
sis de la dermis papilar y un leve infiltrado inflamatorio linfoci-
tario. Los estudios analiticos con estudio de coagulabilidad fueron
normales, a excepcion de bajos titulos positivos para los anti-
cuerpos anticardiolipina tipo IgG e IgM. La resonancia magnética
cerebral puso de manifiesto numerosas lesiones isquémicas subcor-
ticales y espinales, colecciones subdurales bilaterales y estenosis
y oclusiones en las arterias cerebrales. La exploracion oftalmoldgi-
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ca confirmo la atrofia bilateral del nervio 6ptico, mientras que la
endoscopia gastroduodenal descart6 la afectacion digestiva. Los
datos clinicos e histologicos nos permitieron confirmar el diagnos-
tico de PAM, y se recomendoé tratamiento con aspirina a dosis de
100 mg/dia. A pesar de la terapia antiagregante, el cuadro neuro-
logico siguid progresando y la paciente fallecio 1 afio después del
diagnostico.
Discusion: La afectacion visceral suele ser un indicador de mal pro-
nostico en la PAM. La mayoria de estos pacientes mueren a conse-
cuencia de la afectacion intestinal, y solo ocasionalmente fallecen
por accidentes cerebrovasculares o infartos miocardicos. Nuestra
paciente presento una afectacion visual y neurolégica inusualmente
agresiva, pero no tuvo ningun sintoma digestivo en el curso de su
enfermedad. Dado que el tratamiento se instaur6 tardiamente, no
sabemos si la instauracion precoz de la terapia antiagregante hu-
biera cambiado el curso fatal de la enfermedad.
Bibliografia
Scheinfeld N. Malignant atrophic papulosis. Clin Exp Dermatol.
2007;32:483-7.
Chave TA, Varma S, Patel GK, Knight AG. Malignant atrophic
papulosis (Degos’ disease): clinicopathological correlations. J
Eur Acad Dermatol Venereol. 2001;15:43-5.

6. PENFIGO FOLIACEO

S. Ibafes?, M. Llamas?, S. Pérez-Gala?, T. Hashimota®,
J. Fragac y A. Garcia-Diez?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa.
Madrid. *Servicio de Dermatologia. Kurume University School

of Medicine. Japon. <Servicio de Anatomia Patoldgica.

Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion: El pénfigo folidceo normalmente muestra lesiones
erosivo-costrosas, a menudo sobre una base eritematosa, localiza-
das en cara, cuero cabelludo y la parte superior del tronco. Algunos
casos de PF con caracteristicas clinicas atipicas, por ejemplo pus-
tulas, han sido también descritos. Presentamos un paciente con un
pénfigo folidceo clinicamente atipico con formacion de pustulas,
inmunofluorescencia directa negativa, y que mostraba anticuerpos
IgG frente a desmogleina 1 en suero.

Caso clinico: Mujer de 84 anos, con una historia de 18 meses de
evolucion de brotes de lesiones vesiculopustulosas y erosivo-costro-
sas que comenzaron en la cara y progresivamente se extendieron a
extremidades, cuero cabelludo y region del escote. Estas lesiones
desaparecian espontaneamente en un plazo de 2 meses, dejando
hiperpigmentacion residual. A la exploracién fisica presentaba
lesiones eritematosas erosivo-costrosas en las piernas y algunas
pustulas aisladas en mufieca y muslo izquierdo. El estudio anatomo-
patologico de una lesion costrosa mostraba una ampolla subcornea,
con escaso contenido celular de predominio neutrofilico. Otra biop-
sia tomada de una pUstula mostraba una pustula subcoérnea. La in-
munofluorescencia directa resulté negativa. El estudio del suero de
la paciente demostro la presencia de IgG anti-Dsg 1 mediante ELISA
(titulo 55,27) sin presentar anticuerpos IgA frente a desmocolina 1.
La inmunofluorescencia indirecta e immunoblotting fueron negati-
vos. Actualmente, la paciente solo presenta lesiones aisladas que
son controladas con corticoides topicos.

Discusiéon: Hemos descrito el caso de una paciente con lesiones
pustulosas, erosiones y costras, y hallazgos histoldgicos de pustula
subcornea. Debido al resultado de la inmunofluorescencia directa,
el principal diagnéstico diferencial que nos planteamos fue la der-
matosis pustulosa subcornea. Aunque los anticuerpos 1gG fueron
negativos en la inmunofluorescencia directa, el suero mostraba
reactividad frente a desmogleina 1 mediante ELISA, demostrando el
diagnostico de pénfigo foliaceo. En la literatura, existen 6 casos de
pénfigo foliaceo con pustulas, todos con inmunofluorescencia direc-
ta positiva.

7. SINDROME DE STEWART-TREVES

A. Nuio, M. Gutiérrez, F.J. Salamanca, F. Pinedo, R. Gamo,
L. Calzado, J.G. Alvarez, H. Sanzy J.L. Lopez Estebaranz

Hospital Universitario Fundacién Alcorcon. Madrid. Espafia.

Introduccion: El angiosarcoma sobre linfedema como complicacion
de mastectomia radical y linfadenectomia para tratar el cancer de
mama fue descrito por Stewart y Treves en 1948. Se trata de una
complicacion poco frecuente.

Caso clinico: Mujer de 94 aios que hacia 25 afios habia sido inter-
venida de carcinoma de mama, tratada con cirugia radical y linfa-
denectomia, que desarrolloé linfedema ipsilateral y 20 aflos mas
tarde desarrolld una masa tumoral en el miembro superior ipsilate-
ral que fue diagnosticada de angiosarcoma. Fallecié en menos de
6 meses.

Discusion: El angiosarcoma es una neoplasia de estirpe vascular y
comportamiento muy agresivo. Se ha descrito en cabeza y cuello de
personas de edad avanzada, en miembros linfedematosos y sobre
zonas de piel que han sido sometidas a radioterapia a altas dosis.
Conclusion: El diagnostico precoz y una cirugia con excision amplia
ha sido el Unico tratamiento que ha demostrado aumentar la super-
vivencia de estos pacientes.

29 de abril de 2010

1. ESTUDIO SOBRE LA DERMATOSCOPIA DEL MELANOMA
CUTANEO: ANALISIS DESCRIPTIVO DE 200 LESIONES

C. Ciudad, F. Alfageme, N. Cano, C. Fernandez-Anton,
R. Suarez, J.A. Avilés y P. Lazaro

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
Gregorio Maranén. Madrid. Espana.

Introduccién: La dermatoscopia es una novedosa técnica de mi-
croscopia in vivo que permite la visualizacion de una imagen de
mayor tamano que la real. Resulta de gran utilidad para el diagnos-
tico de lesiones pigmentadas cutaneas.

Objetivo: El objetivo del presente estudio es describir las caracte-
risticas dermatoscopicas (patrones globales, signos basicos, estruc-
turas vasculares y otras estructuras) de una serie de melanomas
cutaneos primarios.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio de corte transversal en
el que se analizaron las caracteristicas clinicas, histologicas y der-
matoscopicas de 200 lesiones confirmadas histologicamente como
melanomas cutaneos primarios.

Resultados: La edad media fue de 63 aiios y la relacion mujer/va-
rén de 1,35. El tipo histologico mas frecuente fue el melanoma de
extension superficial (63 %), seguido por el melanoma sobre lentigo
maligno (25%). El 66% eran melanomas de espesor fino (Breslow
<1 mm). Clinicamente, el 85% de las lesiones eran sospechosas de
melanoma (regla ABCD). Dermatoscopicamente, el patron global
mas frecuente fue el multicomponente (50%), seguido por el patron
reticular (35%). EL 5% de las lesiones mostrd un patron inespecifico.
Las caracteristicas locales mas destacables fueron el reticulo pig-
mentado atipico (75%), las estructuras blanco-azuladas (70%), los
puntos y globulos irregulares (57%) y el velo azul-blanquecino
(45%). Ademas, destaco la presencia de vascularizacion atipica
(35%), areas hipopigmentadas (42%), manchas de pigmento irregu-
lar (35%), proyecciones radiales y pseudopodos (33%) y crisalidas
(17%).

Conclusién: Las caracteristicas dermatoscopicas y patrones globa-
les de los melanomas cutaneos facilitan el diagndstico clinico. Esta
técnica resulta aln mas util en estadios precoces y en lesiones poco
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expresivas clinicamente. Proporciona, ademas, informacion com-
plementaria al estudio histologico convencional.

Palabras clave: Dermatoscopia. Microscopia de epiluminiscencia.
Melanoma maligno.

2. LIPOATROFIA DIFUSA EN EXTREMIDADES INFERIORES

D. Camacho Garcia, J.M. Revelles Martinez,
U. Pielasinski Rodriguez, M. Gonzalez de Arriba,
J. Angulo y L. Requena Caballero

Servicio de Dermatologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espaiia.

Mujer de 76 afos que fue remitida a la consulta de dermatologia
por inflamacion y dolor en extremidades inferiores desde hacia
8 meses. Referia aparicion de bultos rojos y dolorosos en parte
posterior y media de ambas piernas que progresivamente se fueron
extendiendo al resto de las extremidades inferiores hasta llegar a
la raiz de los muslos. No referia fiebre, malestar general ni ninguna
otra sintomatologia. Durante todo ese tiempo habia sido tratada
con diversas pautas de antibi6tico oral con escasa mejoria. La pa-
ciente presentaba afectacion de todas las extremidades inferiores
desde la raiz de los muslos a los tobillos, con limites netos. La piel
estaba dura y engrosada, era dificil de pellizcar y los poros estaban
dilatados dando un aspecto de piel de naranja. Se realiz6 una biop-
sia cutanea que fue compatible con paniculitis lobular. Tras 3 meses
de seguimiento, el proceso inflamatorio cedié de forma espontanea
dejando lipoatrofia difusa de todas las extremidades inferiores has-
ta la raiz de los muslos. Se denomina liopatrofia a la disminucion o
completa ausencia de la grasa, que puede ser generalizada, parcial
o localizada, hereditaria o adquirida. Presentamos un caso de lipoa-
trofia difusa en extremidades inferiores.

3. HIPERTRICOSIS GENERALIZADA EN NINO DE 6 ANOS

C. Gomez Fernandez?, M. Feito Rodriguez?, B. Casado Verrier?,
L. Sanz Canalejas?, R. Moreno Alonso de Celada?,
P. Lapunzina Badia®, E. Vallespin Garcia® y R. de Lucas Laguna?

Servicios de “Dermatologia y "Genética Médica. Hospital
Universitario La Paz. Madrid. Espana.

Introduccion: La hipertricosis congénita generalizada es una rara
entidad que a menudo se acompana de hiperplasia gingival.

Caso clinico: Varén de 6 afos remitido desde Marruecos para estu-
dio. Desde el nacimiento presentaba un aumento generalizado del
vello corporal y un sobrecrecimiento de los tejidos blandos gingiva-
les. No antecedentes familiares de clinica similar. En la exploracion
fisica se objetivo la distribucion generalizada de vello negro y grue-
so y la existencia de una marcada hiperplasia gingival que producia
la completa oclusion de los dientes. Estos hallazgos clinicos eran
compatibles con el sindrome de hipertricosis generalizada e hiper-
plasia gingival. Se solicito estudio genético en el que se evidencio
una duplicacion a nivel del cromosoma 17.

Discusion: Presentamos un nuevo caso de este infrecuente sindro-
me de herencia autosomica dominante. Los casos esporadicos que
se han descrito parecen deberse a mutaciones de novo.

4. ERUPCION PUSTULOSA POR KATHON

C.A. Villanueva?, A. Torres®, S. Cordoba?, M.C. Garcia-Donoso?,
C. Martinez-Moran?, A. Hernandez-Nuhez?, A. Romero® y J. Borbujo?

Servicios de “Dermatologia y "YAnatomia Patoldgica. Hospital
Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espana.

Introduccion: La pustulosis exantematica se caracteriza por la pre-
sencia de multiples pustulas milimétricas, diseminadas, sobre base
eritematosa con hallazgos de pUstulas intraepidérmicas espongifor-

mes, infiltrado de neutrofilos y eosinofilos y edema dérmico en la
biopsia. Se debe generalmente a farmacos, infecciones, mercurio y
también se ha descrito por contacto con algunos medicamentos
topicos. El diagnodstico diferencial principal es con la psorasis
pustulosa.

Caso clinico: Mujer de 37 afos, gestante de 28 semanas, con AP
dermatoldgicos de psoriasis palmar. Acude a urgencias por brote de
lesiones eritematodescamativas, pruriginosas, diseminadas. Se pau-
to tratamiento con antibidticos y corticoides orales y topicos con
mejoria parcial. Tras suspender el tratamiento, en la semana 32 de
gestacion, presenta un rebrote de lesiones eritematoedematosas
con numerosas vesiculopUstulas puntiformes en tronco y axilas. La
biopsia muestra una hiperplasia psoriasiforme, con exocitosis neu-
trofilica, edema y formacion de pustulas espongiformes en epider-
mis y un infiltrado perivascular superficial con neutrofilos y
eosindfilos en dermis. La analitica presenta leucocitosis con neutro-
filia y VSG elevada, siendo el resto de los parametros normales. Con
la sospecha de psoriasis pustuloso del embarazo se pauta tratamien-
to con corticoides orales con escasa mejoria. Tras el parto de un RN
sano las lesiones empeoran por lo que se inicia tratamiento con ci-
closporina. Durante 7 meses realiza tratamiento con ciclosporina,
en combinacion con corticoides orales, con persistencia de las lesio-
nes y aparicion de brotes de nuevas pustulas al disminuir las dosis
del tratamiento. Una nueva biopsia de las lesiones muestra hiper-
queratosis, paraqueratosis, hiperplasia epidermica irregular con
espongiosis y ligera exocitosis linfocitaria en la epidermis y marcado
edema dérmico con moderado infiltrado perivascular linfocitario. Se
realizan pruebas epicutaneas con la bateria estandar del GEIDAC y
bateria de cosméticos, observandose positividad (+ + ) al Kathon
CG. Confirmada la presencia de metilcloroisotiazolinona en sus pro-
ductos de uso habitual (gel de bano y lavavajillas), se indican medi-
das de evitacion alergénica mejorando rapidamente hasta la
desaparicion total de las lesiones sin reaparicion tras la suspension
de todo el tratamiento.

Discusion: Las tiazolinonas son biocidas con capacacidad alergénica
ampliamente usados en cosméticos. Pueden producir diversas reac-
ciones por contacto, como quemaduras con sensibilizacion poste-
rior, urticarias, EAC, etc. pero hasta la fecha no se han publicado
reacciones pustulosas.

Conclusién: Presentamos un caso de lesiones pustulosas con his-
tologia similar a la pustulosis exantematica por contacto con
kathon.

Palabras clave: Kathon. Dermatitis de contacto. Pustulosis exan-
tematica.

5. EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE LESIONES
VASCULARES CON LASER KTP/ND: YAG

E. Naz Villalba, A. Nufo Gonzalez, M. Andreu Barasoain,
M. Gutiérrez Pascual, D. Ruiz Genao, E. Gémez de la Fuente,
F.J. Vicente Martin y J.L. Lopez Estebaranz

Fundacién Hospital Alcorcén. Madrid. Espana.

Presentamos 77 pacientes, de edades comprendidas entre 2 y
87 afos, con distintas lesiones vasculares mucocutaneas tratados
desde febrero de 2008 hasta febrero de 2010 en la Fundacion Hos-
pital Alcorcon. De ellos 45 fueron tratados exclusivamente con el
laser KTP de 532 nm de longitud de onda, 22 con Nd: YAG de
1.064 nm y 8 requirieron tratamiento con ambas longitudes de
onda. La respuesta obtenida es satisfactoria, alcanzandose un acla-
ramiento sustancial del color de la lesion, tras varias sesiones en el
caso de las malformaciones capilares tratadas con KTP e incluso
desaparicion de algunas lesiones vasculares tras una sola sesion con
Nd: YAG. Destacamos la excelente respuesta del tratamiento con
laser de Nd: YAG de 3 malformaciones venosas en mucosa oral que
desaparecieron tras una sola sesion. En cuanto al laser KTP, desta-
camos la buena respuesta en una malformacion capilar de miembro
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inferior, que clasicamente responde peor con otros tipos de laseres
vasculares que con solo 5 sesiones presenta un aclaramiento entre
el 50-75%. En ninglin paciente se presentaron complicaciones mas
alla de un leve eritema y/o costra superficial que desaparecieron
progresivamente en 1 o 2 semanas.

6. PANICULITIS NEUTROFILICA LOBULILLAR

M. Llamas-Velasco?, C. Eguren Michelena?, J. Sanchez-Pérez?,
J. Fraga® y A. Garcia-Diez?

Servicios de “Dermatologia y YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccion: La paniculitis neutrofilica es una entidad infrecuente
que algunos autores consideran incluida dentro del espectro de las
dermatosis neutrofilicas y que otros consideran una entidad sepa-
rada con unos criterios diagnosticos propios. Al igual que en otras
dermatosis neutrofilicas, algunos casos se han relacionado con el
uso de factores estimuladores de las colonias granulociticas (G-CSF),
especialmente en pacientes con neoplasias hematolégicas de base.
Presentamos un caso de paniculitis neutrofilica asociada a sindrome
de Sweet y relacionada cronologicamente con una inyeccion subcu-
tanea de G-CSF pegilado.

Caso clinico: Mujer de 77 afos con leucemia mieloide aguda M2 en
tratamiento con citarabina e idarubicina. Referia aparicion hacia
3 dias de una placa eritematoedematosa en miembro inferior, con
posterior aparicion de varias lesiones similares asi como de nodulos
en antebrazos. A la exploracion fisica presentaba placas eritema-
toedematosas bien delimitadas, algunas umbilicadas, en miembros
y region toracica, asi como varios nédulos moviles en antebrazos.
Durante su ingreso habia presentado neutropenia febril requiriendo
tratamiento con diversos antibioticos y antifingicos. También habia
recibido una inyeccion de G-CSF pegilado 10 dias antes. Todos los
hemocultivos, antigenemias viricas y urinocultivos habian sido ne-
gativos salvo un coprocultivo que mostré presencia de Pseudomonas
aeruginosa multisensible. La biopsia de una placa fue compatible
con sindrome de Sweet y un nddulo mostré una paniculitis neutro-
filica lobulillar sin vasculitis. No se observaron gérmenes ni cuerpos
extranos. El cultivo de un fragmento de biopsia fue negativo. Con
prednisolona 40 mg diarios mejoro rapidamente en 48 h, con desa-
paricion completa de las lesiones una semana después. La paciente
fallecio en 3 semanas por progresion de su leucemia.

Discusion: Nuestro caso es peculiar por la presencia simultanea
de un sindrome de Sweet y de una paniculitis neutrofilica, asocia-
cion descrita infrecuentemente y que apoya la consideracion de
las paniculitis neutrofilicas como formas de Sweet subcutaneas.
Ademas, hay pocos casos descritos de dermatosis neutrofilicas
asociadas a G-CFS pegilados y no hemos encontrado ningln otro
caso de paniculitis neutrofilica asociado al farmaco usado por
nuestra paciente.

Palabras clave: Paniculitis. Dermatosis neutrofilica. Reaccion me-
dicamentosa. Sindrome de Sweet. Factores estimuladores de las
colonias de granulocitos.

7. TRATAMIENTO CON PAROMOMICINA T(')I?ICA
DE 2 PACIENTES CON LEISHMANIASIS CUTANEA

D.M. Arranz Sanchez, C. Rubio Flores, T. Sanz Sanchez,
J.P. Barro Ordovas, O. Lopez-Barrantes Gonzalez,

V.M. Leis Dosil, I. Prats Caelles, C. Garrido Gutiérrez,
R. Valverde Garrido y R.M. Diaz Diaz

Secciones de Dermatologia y Farmacia. Hospital Infanta Sofia.
San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espana.

La paromomicina es un aminoglucdsido activo frente a protozo-
os, cestodos y algunas bacterias. Aplicado de forma toépica es

una opcion terapéutica util en algunas formas de leishmaniasis
cutanea. Presentamos 2 pacientes no inmunodeprimidos con leis-
hmaniasis cutanea tratados con paromomicina al 15% en emul-
sion O/W. Ambos recibieron inicialmente tratamiento con
antimoniato de meglumina. El primero es un varon de 67 afos
con multiples lesiones en el area de la barba, que no desapare-
cieron tras 20 inyecciones intramusculares de antimoniato. La
segunda paciente es una mujer de 68 afios con una lesion Unica
en el antebrazo, con mejoria parcial tras 2 dosis intralesionales
de antimoniato pero mala tolerancia a la técnica. A los 2 se les
propuso cambiar el tratamiento a paromomicina topica una vez
al dia durante 6 y 4 semanas, respectivamente. Con dicha pauta
las lesiones desaparecieron por completo, sin efectos indesea-
bles colaterales. No ha habido recidiva hasta la fecha, tras mas
de 1 ano de seguimiento. Nuestra experiencia con paromomicina
topica para el tratamiento de la leishmaniasis cutanea en pa-
cientes inmunocompetentes ha sido muy buena, pues ha resulta-
do ser un tratamiento eficaz, cbmodo, barato y bien tolerado.
Sabemos que la tendencia a la curacion espontanea de la leish-
maniasis cutanea en pacientes no inmunodeprimidos limita la
validez de comunicaciones aisladas, pero en la literatura apenas
hay ensayos clinicos que comparen la eficacia de las diferentes
alternativas terapéuticas.

8. SINDROME HAMARTOMATOSO MULTIPLE

A. Sanchez-Gilo?, A. Hérnandez?, |. Colmenero®
y A. Torrelo?

Servicios de Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Nifio Jesus. Madrid.
Espana.

Los sindromes que cursan con tumoraciones de partes blandas se
caracterizan por tener una etiologia y una clinica muy hetereogé-
neas. Existen diferentes sindromes que pueden compartir mani-
festaciones clinicas; sin embargo suelen tener caracteristicas
propias que nos ayudan al diagnostico. Nuestro paciente es un
varon de 4 afos, con los antecedentes personales de hipoacusia
neurosensorial hereditaria, portador de una protesis auditiva. En-
tre los antecedentes familiares destaca sordera en ambos padres,
en hermana y en otros miembros de la familia. Derivado a consul-
tas de dermatologia por presentar malformacion en ambos pies
desde el nacimiento, con hipertrofia de almohadilla plantar, masa
lumbar con malformacion vascular capilar en superficie desde na-
cimiento y nevus epidérmico en sien derecha. El paciente fue de-
sarrollando lipomas en diferentes localizaciones de la espalda y en
region paratesticular. A los 11 afos el paciente desarrolla una es-
coliosis y a los 13 afos aparece una malformacion linfatica micro-
quistica, situada sobre la cicatriz de extirpacion de la masa
lumbar. El paciente es diagnosticado de sindrome de CLOVES.
Sapp fue el primero en dar el nombre al sindrome de CLOVE, con-
genital lipomatous overgrowth, vascular malformations and epi-
dermal nevi. Dos afios mas tarde, Alomari propone modificar el
acrénimo, designandolo sindrome de CLOVES, skeletal/spinal ab-
normalities. Estos autores, al revisar la literatura, sugieren que
pacientes descritos anteriormente por otros autores y diagnosti-
cados de otras entidades encuadrarian mejor dentro de este sin-
drome. Constituye un sindrome de reciente descripcion, de origen
desconocido y se piensa que esta infradiagnosticado, ya que en
muchos de los pacientes se realiza un diagnostico erréneo de otros
sindromes con los que comparte manifestaciones clinicas. Presen-
tamos el caso de un vardn que presenta tumores de partes blandas
en los pies, malformaciones vasculares, nevus epidérmico, esco-
liosis y formacion progresiva de lipomas como manifestaciones del
sindrome de CLOVES.
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1. DOS LACTANTES CON CALCIFICACIONES CUTANEAS
Y RESISTENCIA HORMONAL

D. Martinez Sanchez?, J. Tardio Dovao®, L. Najera Botello®,
A. Hernandez Nuiez?, A. Romero Mate?, S. Cordoba Guijarro?,
C.A. Villanueva Alvarez-Santullano® y J.M. Borbujo Martinez?

Servicios de ®Dermatologia y "Anatomia Patoldgica.
Hospital de Fuenlabrada. Madrid. Espana.

Introduccion: La presencia de calcificaciones cutaneas en los pri-
meros meses de vida debe hacer sospechar enfermedades asociadas
a la inactivacion del gen GNAS, las cuales se caracterizan por: a) re-
sistencia hormonal (a PTH, TSH, GHRH y gonadotropinas); b) rasgos
fenotipicos caracteristicos, en conjunto denominados osteodistrofia
hereditaria de Albright —OHA— (obesidad, estatura corta, cara re-
dondeada, braquidactilia, retraso mental, osteomas en partes blan-
das), y c) presentar imprinting (expresion de la enfermedad seglin
el alelo parental afectado).

Casos clinicos: Caso 1: Varon de 7 meses de edad con hipotiroidis-
mo neonatal y madre con calcificaciones cutaneas con sospecha de
condrocalcinosis, que consultaba por lesiones cutanéas iniciadas en
las primeras semanas de vida. La exploracion mostraba maculas
eritematoviolaceas en extremidades con datos de calcificacion ti-
sular al tomar una biopsia. El nifio tenia cara redondeada, puente
nasal aplanado y manos y pies rechonchos. La histologia era compa-
tible con un osteoma en placa; la analitica sérica mostraba valores
elevados de PTH y disminuidos de IGF-1, la radiologia no mostraba
alteraciones significativas y el estudio genético mostraba una mu-
tacion en el exon 7 del gen GNAS. La madre del nifio era de talla
baja y presentaba acortamiento del tercer dedo de ambos pies. La
histologia de una de las lesiones cutaneas era compatible con un
osteoma en placa, la analitica sérica no mostro datos de resistencia
hormonal y el estudio radiologia mostraba calcificaciones en partes
blandas. Caso 2: Mujer de 8 meses de edad sin AP ni AF de interés
que consultaba por lesiones cutaneas desde el 4.° mes de vida. Las
lesiones eran eritematoviolaceas con induracion pétrea subyacen-
te. La histologia era compatible con un osteoma en placa, la anali-
tica sérica mostraba valores elevados de PTH y la radiologia no
mostraba alteraciones significativas. El estudio genético esta pen-
diente.

Discusion: Los osteomas cutaneos pueden ser la primera manifes-
tacion de enfermedades asociadas a inactivacion del gen GNAS. La
orientacion hacia un pseudohipoparatiroidismo (resistencia hormo-
nal y OHA), un pseudopseudohipoparatiroidismo (OHA) o una hete-
roplasia 6sea progresiva (osteomas superficiales y profundos sin
otras manifestaciones) requiere una valoracion genealdgica, feno-
tipica, hormonal y radiolégica. El estudio genético permite confir-
mar el diagnostico y dar el consejo genético oportuno.

Palabras clave: Pseudohipoparatirodismo. Pseudopseudohipopara-
tirodismo. Heteroplasia dsea progresiva. Osteomas cutis.

2. DOLOR LOCALIZADO EN MUSLO DE LARGA EVOLUCION
SIN LESIONES CLINICAMENTE APARENTES

F. Alfageme, A.P. Dominguez, V. Morales, C. Garcia,
M. Saiz-Pardo, E. Dominguez y A. Segurado

Servicios de Dermatologia, Anatomia Patologica y
Radiodiagnéstico. Hospital del Sureste. Arganda del Rey. Espafa.

Caso clinico: Vardn de 78 afos, hipertenso, que presenta dolor lo-
calizado en cara anterior de muslo derecho de 30 afos de evolu-
cion. Hace 10 afos se evidencio6 lesion rojiza que fue tratada con
electrocoagulacion sin mejoria de la clinica. A la exploracion fisica
se aprecia cicatriz residual de la electrocoagulacion y no se palpan

lesiones a nivel subcutaneo. Se solicita ecografia de partes blandas
con Doppler en la que se evidencia una tumoraciéon de 4 mm hipo-
densa, bien definida, con flujo arterial. Con el diagnostico de la
presuncion de tumor glomico extradigital se extirpa la lesion previo
marcaje ecografico y la anatomia patologica es concluyente de tu-
mor glomico. Tras la intervencion, la clinica dolorosa desaparece
inmediatamente después de la intervencion y el paciente se man-
tiene asintomatico a los 4 meses de seguimiento.

Discusion: La valoracion de pacientes con dolores localizados sin
lesiones clinicamente aparentes es un reto diagndstico para el der-
matologo. En el diagndstico diferencial entran tumores cutaneos do-
lorosos (espiroadenoma, angioleiomioma, tumor glomico), patologia
del sistema nervioso periférico e incluso patologia psicologica. Las
técnicas de imagen son de utilidad en la valoracion de estos pacien-
tes. En el caso del tumor glomico, la ecografia es caracteristica y
practicamente diagnostica a la vez que Util a la hora del planear el
tratamiento quirtrgico de las mismas. La aparicion de tumores glo-
micos en localizaciones extradigitales no es infrecuente y deberia ser
uno de los diagnodsticos a considerar en este tipo de pacientes.
Palabras clave: Ecografia cutanea. Tumor glémico.

3. LESIONES ERITEMATODESCAMATIVAS TRAS
TRATAMIENTO CON CAPECITABINA EN 2 MUJERES

L. Noguera Morel, P. Maldonado-Cid, P. Ramirez,
U. Floristan, R. Moreno Alonso de Celada,
L. Sanz Canalejas y C. Vidaurrazaga Diaz de Arcaya

Departamento de Dermatologia. Hospital Universitario
La Paz. Madrid. Espafa.

Introduccion: 1. No existe una definicion formal pero el lupus indu-
cido por farmacos se entiende como el desarrollo de lesiones de
lupus en relacion temporal con la exposicion a un farmaco que se
resuelve con la retirada del mismo. 2. El lupus cutaneo subagudo
(LECS) es un subtipo de lupus con caracteristicas clinicas y patron
inmunologico especiales, que raramente desarrolla afectacion sis-
témica importante. 3. La capecitabina es un profarmaco del 5-fluo-
rouracilo, que es convertido al mismo a través de una triple cascada
enzimatica: carboxilesterasa, citidine-deaminasa y timidin-fosfo-
rilasa a nivel hepatico. 4. Varias reacciones cutaneas han sido des-
critas asociadas al uso de este farmaco; la mas frecuente es la
eritrodisestesia palmoplantar.
Casos clinicos: Presentamos 2 casos de pacientes mayores de
65 afnos, con adenocarcinoma de recto avanzado en tratamiento
adyuvante con capecitabina que desarrollan lesiones eritematodes-
camativas en escote y miembros superiores. El estudio histopatolo-
gico fue compatible con LECS. Los titulos de ANA 'y anti-Ro/SS-a
fueron positivos en la primera de ellas, que ademas era un mujer
con antecedentes familiares de lupus y unos titulos de ANA previos
persistentemente positivos. La segunda era una mujer sin datos de
interés llamativos en la que los ANA son débilmente positivos y los
Anti-Ro/SS-A son negativos.
Discusion: Hasta la fecha aln no esta claro si el LECS inducido por
farmacos refleja el desarrollo de autoanticuerpos patoldgicos in-
ductores de una erupcion cutanea o si representa la exacerbacion
de una predisposicion preexistente. En el primer caso pensamos
que el farmaco probablemente ha actuado como desencadenante
de una enfermedad subyacente. En el segundo caso pensamos que
podria tratarse de la primera opcion. Conclusion: Todos los estu-
dios publicados a dia de hoy sobre el LECS inducido por farmacos
corresponden a un nivel de evidencia de grado IV de la US Agency
for Health Research and Quality; por lo tanto, urgen estudios bien
disefiados basados en la poblacion general sobre la epidemiologia y
caracteristicas clinicas e inmunoldgicas de esta enfermedad.
Bibliografia
Vasoo S. Drug-induced lupus: an update. Lupus. 2006;15:757-61.
Review.
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Palabras clave: Lupus cutaneo subagudo. Lupus inducido. Capeci-

tabina.

4. URTICARIA NEUTROFiLICA. .
ESTUDIO DE SUS CARACTERISTICAS CLINICAS
E HISTOPATOLOGICAS Y DE SU ASOCIACION
CON LA ENFERMEDAD REUMATOLOGICA

M.M. Llamas Velasco?, J. Fraga®, J. Sanchez Pérez?,
E. Ovejero Merino?, M.J. Concha? y A. Garcia-Diez?

Servicios de ®Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccion: Desde su descripcion inicial por Winkelmann en 1985,
la urticaria neutrofilica (UN) ha sido una entidad principalmente
histopatoldgica que no ha sido completamente definida y con rele-
vancia clinica desconocida.

Material y métodos: El objetivo principal del estudio es la compa-
racion de la proporcion de enfermedad reumatoldgica en ambos
grupos. De manera retrospectiva, se revisan las urticarias biopsia-
das en nuestro centro entre el 1 de enero de 1999 y el 28 de junio
de 2009. En los cortes histologicos se han analizado las caracteris-
ticas de celularidad, edema y presencia o no de leuctoclasia y dano
vascular. Se han definido varios patrones histoldgicos a los que se ha
asignado cada caso. Ademas, se han analizado diversos datos clini-
cos obtenidos a partir de la historia clinica. Se han analizado los
datos de 84 pacientes y se han comparado las caracteristicas de las
UN respecto a las urticarias «convencionales».

Resultados: Un 57,1% de nuestra serie corresponde a UN (neutro-
filia dérmica difusa 17,9 %; venulitis neutrofilica 11,9 %; mixta
8,3%, neutrofilia intravascular marcada 19%). Las caracteristicas
demograficas (edad, sexo) de los grupos UN y urticaria «conven-
cional» eran comparables. No se encontraron diferencias signifi-
cativas en cuanto a la proporcion de enfermedad reumatologica
en las UN respecto a las convencionales. Se encontraron diferen-
cias significativas en la proporcion de urticarias agudas existentes
en la UN respecto a la convencional y en el contaje de leucocitos
de la UN.

Discusion: Nuestros resultados en cuanto a asociacion de la UN
con enfermedad reumatologica discrepan con lo recientemente
reportado en la literatura por el grupo de Kieffer et al aunque no
con lo reportado inicialmente por el grupo de Winkelmann. En
nuestra serie hay un 57,1% de UN, mientras que la serie retros-
pectiva de Winkelmann sélo encontraba un 15,8%. En cambio,
Toppe et al encontraban predominio neutrofilico en un 55% de sus
biopsias de urticaria aguda y Sabroe et al encontraban neutrofilos
mas frecuentemente en lesiones de reciente aparicion. Por ello
pensamos que la tendencia en nuestro centro a biopsiar lesiones
recientes puede influir en nuestra mayor proporcion de UN respec-
to a la literatura y esta en consonancia con la mayor proporcion
de UN que hemos encontrado en urticarias agudas. También la
mayor leucocitosis encontrada en nuestra serie concuerda con la
literatura.

Conclusion: La presencia de infiltrado predominantemente neutro-
filica en las biopsias de urticaria es un hecho frecuente que no pa-
rece asociarse a mayor proporcion de enfermedad reumatologica
aunque si a mayor leucocitosis.

Palabras clave: Urticaria. Urticaria neutrofilica. Urticaria vasculi-
tis. Dermatosis neutrofilica. Enfermedad reumatologica.

5. GRANULOMATOSIS VULVAR

M. Villar Buil, M. Burgués Calderon, A. Guerra Tapia,
J.L. Rodriguez Peralto y F. Vanaclocha Sebastian

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Introduccioén: Las granulomatosis anogenitales engloban un conjunto
de cuadros caracterizados por clinica de edema, fisuras, placas o no-
dulos eritematosos con tendencia a la ulceracion, junto con la presen-
cia en la histologia de una inflamacion granulomatosa no necrotizante,
que siguen un curso cronico y recidivante, con o sin clinica sistémica
y que pueden tener origen en diferentes etiologias.

Casos clinicos: Presentamos 2 casos de granulomatosis vulvar, con
clinica de ulceraciones, fisuras y edema vulvar de larga evolucion e
histologia con presencia de granulomas no necrotizantes, en 2 pa-
cientes sin clinica sistémica y en las que se ha descartado la presen-
cia de afectacion intestinal por enfermedad de Crohn.

Discusién: Esta entidad se ha observado con mayor frecuencia en
mujeres jovenes. En los casos de etiologia conocida, la asociacion
mas frecuente es la enfermedad de Crohn intestinal. En caso de no
hallar afectacion intestinal, el diagnéstico de enfermedad de Crohn
extraintestinal es improbable, aunque se ha descrito la aparicion de
afectacion intestinal de forma posterior a la genital. Por otro lado,
se ha sugerido por algunos autores que la granulomatosis vulvar po-
dria tratarse de una entidad equivalente a la granulomatosis orofa-
cial que forma parte del sindrome de Melkersson Rosenthal, dadas
las similitudes clinicas e histopatoldgicas entre ambos procesos.
Palabras clave: Granulomatosis anogenital. Vulvitis granuloma-
tosa. Enfermedad de Crohn. Sindrome de Melkersson Rosenthal.
Granulomatosis orofacial.

6. LESIONES ERITEMATOEDEMATOSAS EN NINO
DE 7 MESES DE EDAD

M. Andreu Barasoain, L. Calzado Villarreal,
F.J. Salamanca Santamaria, A. Nufo Gonzalez,
R. Gamo Villegas, E. de la Fuente y J.L. Lopez Estebaranz

Departamentos de Dermatologia y Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcén. Madrid. Espafa.

Introduccion: La hidradenitis neutrofilica ecrina es una enferme-
dad de manifestacion principalmente palmoplantar en la infancia,
siendo la forma generalizada rara vez descrita en pacientes que no
han recibido quimioterapia.

Caso clinico: Vardn de 7 meses, sano, con una erupcion generaliza-
da de 3 dias de evolucidn, sin otra sintomatologia asociada. El
paciente no habia tenido ninguna infeccion reciente ni recibia tra-
tamiento alguno. A la exploracion fisica se apreciaban maculas y
placas eritematoedematosas, algunas con pustulas en su interior,
que no blanqueaban a la vitropresion, en cuello, tronco y miembros
superiores. No existia afectacion palmoplantar ni de mucosas. Se
pauto tratamiento con antihistaminicos y corticoide tdpico, con ra-
pida mejoria de las lesiones y resolucion completa en 2 semanas. La
analitica mostré elevacion de reactantes de fase aguda: proteina C
reactiva 20,8, fibrindgeno 513, VSG 44, con estudio inmunologico
normal. Las serologias de virus exantematicos y VHB fueron negati-
vas. En la biopsia de una de las lesiones en espalda se observaba un
infiltrado inflamatorio neutrofilico centrado en las glandulas ecri-
nas, fundamentalmente en la porcion excretora de las mismas, con
infiltracion y disrupcion de las células epiteliales. Se observaba una
pUstula subcornea en relacion con la desembocadura de un acrosi-
ringio, sin evidenciar siringometaplasia escamosa. No se observa-
ban signos de vasculitis ni depositos inmunes.

Discusion: La hidradenitis neutrofilica ecrina en la infancia suele
afectar palmas y plantas, son excepcionales los casos de distribucion
generalizada descritos en la literatura. Es una entidad poco frecuen-
te, caracterizada por maculas, placas o papulas en tronco o extre-
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midades que desaparecen espontaneamente en 1-3 semanas. La
mayoria de los casos se han descrito en relacién a tratamientos qui-
mioterapicos para leucemia mieloide aguda u otras neoplasias he-
matoldgicas. También se ha relacionado con infecciones por VIH,
Staphylococcus o Streptococcus. Se piensa que podria ser conse-
cuencia de un efecto toxico directo de un farmaco secretado en el
sudor de las glandulas ecrinas, o de una reaccion de hipersensibili-
dad a un estimulo inespecifico. En nifios sanos, se ha descrito una
forma de hidradenitis idiopatica palmoplantar, que se ha atribuido a
ruptura de las glandulas ecrinas por traumatismos mecanicos o tér-
micos, relacionandose con el ejercicio fisico y los meses de verano.
Palabras clave: Hidradenitis neutrofilica ecrina generalizada. Der-
matosis neutrofilica. Infancia.

7. LESION EROSIVA EN GLANDE

A. Martin Fuentes?, A. Juanes Viedma?, C. Sanchez Herreros?,

E. Jiménez Blazquez?, P. Belmar Flores?, E. Diez Recio?,

M.A. Pastor Nieto?, M. Olivares Ramos?, L. Cristian Perna Monroy®
y E. de Eusebio Murillo?

Servicio de Dermatologia y YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Guadalajara. Guadalajara. Espana.

Introduccién: La enfermedad de Paget extramamaria (EPE) secun-
daria a un carcinoma urotelial es extremadamente infrecuente y
cuando aparece indica un peor prondstico de la enfermedad de
base. Presentamos un nuevo caso y revisamos la literatura.

Caso clinico: Varon de 47 aios diagnosticado de carcinoma urote-
lial in situ en 1999 al que se le realiza una cistoproctatectomia ra-
dical por persistencia de la lesion a pesar de tratamiento con
instilaciones del BCG. Acude 10 afios después al servicio de derma-
tologia por una lesidn localizada a nivel de meato urinario, bien
delimitada, eritematosa, erosiva y asintomatica, de 4 meses de
evolucion. Se realizd una biopsia de la zona.

Resultados: El estudio histolégico evidenci6 una poblacion densamen-
te celular en epidermis consistente en células de gran tamaiio redon-
deadas, con citoplasma claro que adoptaban un patrén pagetoide con
patrén inmunohistoquimico positivo para citoqueratinas de bajo peso
molecular y citoqueratina-7 y negativo para citoqueratina-20,
GCDFP-15, S-100 y receptores de androgenos y estrogenos.
Conclusiones: La EPE se divide en la forma primaria, que es un
carcinoma intraepidérmico de las glandulas apocrinas, y la forma
secundaria, que corresponde a una diseminacion epitelial de un car-
cinoma subyacente. Clinicamente, las lesiones suelen ser placas
Unicas eritematosas, erosivas, eccematosas o circinadas. Destacar la
importancia del estudio histopatoldgico para reconocer esta entidad
ya que empeora el pronodstico de la enfermedad de base y porque
puede ser la primera manifestacion de una neoplasia no conocida.
Palabras clave: Enfermedad de Paget extramamaria. Carcinoma
urotelial.

8. LESIONES CUTANEAS GRAVES ASOCIADAS

A MEDICAMENTOS: REGISTRO DE CASOS PARA LA
VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA, EVALUACION DEL MANEJO
CLINICO Y ESTUDIO DE LOS DETERMINANTES

Y MECANISMOS BIOLOGICOS

F.J. de Abajo, T. Bellon y C. Gonzélez-Herrada,

en representacion del Comité Cientifico del Consorcio
PIELenRed (Plataforma Interdisciplinar para el Estudio
de Lesiones Cutaneas Graves en Red)*

Fundamento: Las reacciones adversas dermatologicas graves aso-
ciadas a medicamentos son de baja frecuencia pero tienen un im-
pacto considerable en los pacientes, siendo un motivo habitual de
adopcion de medidas restrictivas por parte de las agencias regula-
doras. En Espaiia la vigilancia de estos problemas se confia a la

notificacion espontanea por parte de los profesionales sanitarios.
Por otra parte, hay muchas incertidumbres respecto a los mecanis-
mos bioldgicos subyacentes, los marcadores de susceptibilidad y el
propio manejo clinico de los pacientes.

Promotor: Consorcio PIELenRed, integrado por los siguientes hospi-
tales de la Comunidad de Madrid: Hospital Universitario La Paz,
Hospital Universitario Puerta de Hierro-Majadahonda, Hospital Uni-
versitario de Getafe y Hospital Universitario Principe de Asturias.
Fuente de financiacion: Se ha obtenido financiacion de la Agencia
Espanola de Medicamentos y Productos Sanitarios para acometer la
primera fase del estudio.

Tipo de estudio: Estudio postautorizacion de tipo observacional.
Objetivos: 1. Establecer en Espafa una plataforma que permita
llevar a cabo una vigilancia epidemiolégica permanente de trastor-
nos cutaneos graves asociados a medicamentos y que permita una
evaluacion del manejo clinico y terapéutico de estos pacientes, y
2. Crear un biobanco de muestras bioldgicas (suero, linfocitos, ADN
y piel) asociada al registro epidemioldgico que permita llevar a
cabo estudios farmacogenéticos e investigacion sobre los mecanis-
mos inmunoldgicos implicados y que ayuden a explicar la suscepti-
bilidad individual a desarrollar estas reacciones (parte bioldgica).
Pacientes y métodos: Se llevara a cabo un registro prospectivo de
pacientes con el diagnostico de sindrome de Stevens-Johnson, ne-
crolisis epidérmica toxica, toxicodermia ampollosa severa, pustulo-
sis exantematica aguda generalizada y sindrome de hipersensibilidad
sistémico con eosinofilia, que ocurran en la Comunidad de Madrid y
que acudan a sus hospitales de referencia. A los pacientes se les in-
formara del proyecto, se les solicitara el consentimiento informado
y, si lo otorgan, se les realizara una entrevista para conocer posibles
exposiciones de interés. La informacion se complementara con la
consulta de la historia clinica. Se les extraera una muestra de sangre
y una muestra del liquido de las ampollas y se enviaran al laborato-
rio de la Fundacion Investigacion Biomédica del Hospital Universita-
rio La Paz. Adicionalmente, se realizara un estudio retrospectivo con
los casos identificados en los hospitales del consorcio. Se estimaran
las tasas de incidencia poblacional de cada enfermedad y se anali-
zaran las asociaciones con los medicamentos de interés mediante un
analisis de casos y controles, utilizando como controles pacientes
poblacionales extraidos de la base de datos BIFAP. Asimismo, se rea-
lizara un analisis caso-cruzado, utilizando sélo la muestra de casos.
En las muestras bioldgicas se determinara la presencia de distintos
mediadores de susceptibilidad (subtipos de HLA) y la presencia de
mediadores de la respuesta inmunolodgica. Una vez consolidada la
estructura y probada la logistica, la plataforma se integrara en el
proyecto internacional RegiSCAR.

*El Comité Cientifico esta constituido por los siguientes investigado-
res: Francisco J. de Abajo (Farmacologia Clinica-HUPA), presidente;
Teresa Bellon (Unidad de Investigacion-HULP), vicepresidenta; Elena
Ramirez (Farmacologia Clinica-HULP), secretaria; Carlos Gonza-
lez-Herrada (Dermatologia-HUG); Mercedes Garcia-Rodriguez (Der-
matologia-HUPA); Pedro Herranz (Dermatologia-HULP); Rosario
Santolaya (Farmacia hospitalaria-HUPA); Rosario Cabanas (Alergolo-
gia-HULP); Belén Ruiz Antoran (Farmacologia Clinica-HUPH-M); Car-
men Esteban (Centro de Farmacovigilancia CAM) y Miguel de la Cal
(Cuidados Intensivos, Unidad de Quemados-HUG).

9. PAPULOSIS SAURICA

D. Camacho, S. Machan, U. Pielasinski, J.M. Revelles, A.M. Molina,
M.C. Farifa, L. Carrasco, C. Santonja, J.L. Rodriguez-Peralto,
A. Torrelo y L. Requena

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Presentamos una entidad clinico-patoldgica no descrita con ante-
rioridad. Se trata de 2 pacientes con historia de una erupcion cuta-
nea asintomatica de largo tiempo de evolucion que ocupaba gran
parte de la superficie corporal respetando cara, palmas y plantas.
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Presentaban papulas eritematosas, aplanadas, con fina descama-
cion y distribucion simétrica siguiendo las lineas de tension. Las
mucosas, el pelo y las ufas eran normales. Ambos pacientes tenian
hermanos con lesiones de caracteristicas similares. El estudio histo-
patologico mostraba areas de hiperqueratosis compacta eosindfila
y ortoqueratosica sobre una epidermis levemente acantésica. No
habia paraqueratosis ni hipogranulosis. En la dermis se observaba
un discreto infiltrado linfohistiocitico perivascular superficial. Pro-
ponemos el nombre de papulosis salrica para designar esta nueva
entidad que probablemente deba incluirse dentro de los trastornos
de la queratinizacion por alteraciones en las conexinas.

Palabras clave: Papulosis salrica. Trastornos de la queratinizacion.
Dermatosis ictiosiformes.

10. LACTANTE CON POLIDACTILIA'Y NEVUS
DE DISTRIBUCION BLASCHKOIDE

N. Cano?, C. Fernandez-Antén?, C. Ciudad?, A. Pulido?,
M. Lecona®, A. Pérez?, P. Lazaro® y M. Campos?

Servicios de “Dermatologia y “Anatomia Patolégica. Hospital
General Universitario Gregorio Maranén. Madrid. Espaia.

Introduccion: El sindrome de Happle-Tinschert ha sido descrito re-
cientemente como la presencia de hamartomas foliculares basaloi-
des de distribucion segmentaria asociada a defectos multisistémicos
congénitos y extracutaneos.

Caso clinico: Lactante de 2,5 meses sin antecedentes relevantes que
desde el nacimiento muestra lesiones cutaneas en muslo y axila iz-
quierda, tronco, zona lumbar y caras laterales de ambos pies, ademas
de alteracion de la superficie cutanea de las plantas de los pies y ca-
ras laterales de las manos. A la exploracion fisica se objetivan en el
muslo izquierdo, axila izquierda y tronco unas papulas hipopigmenta-
das que se agrupan formando placas con distribucion blaschkoide, en
la zona lumbar una mancha hiperpigmentada y homogénea y en las
caras mediales de ambos primeros dedos de los pies papulas hiper-
queratosicas. Las plantas de los pies muestran un aspecto cerebrifor-
me leve con almohadilladas en los talones y las caras laterales de las
manos un punteado cribiforme. Durante el seguimiento, antes de las
biopsias cutaneas, se realiza un estudio cardioldgico y ecografia ab-
dominal dentro de la normalidad y el desarrollo psicomotor de la pa-
ciente durante los meses de seguimiento es normal. Se pospuso la
biopsia hasta la extirpacion de la polidactilia. Se decidi6 observacion
de la clinica cutanea y 3 meses mas tarde aparecieron nuevas lesiones
en ambas axilas compatibles clinicamente con los quistes de millium,
mientras que la clinica cutanea restante permanecia estable. A los
10 meses se realizd un punch de la placa hipopigmentada del muslo
izquierdo, de un quiste de millium de la axila izquierda y de una de
las lesiones de la planta del pie, junto con la extirpacion de los dedos
supernumerarios. La anatomia patoldgica fue compatible con un ha-
martoma folicular basaloide, quiste de millium, nevus ecrino y dedos
supernumerarios, respectivamente. Las lesiones cutaneas congénitas,
junto con el hamartoma folicular basaloide de distribucién segmenta-
ria y las alteraciones 6seas, nos permitieron llegar al diagnostico ini-
cial de sindrome de Happle-Tinschert, pese a la espera de estudios
6seos, neurologicos y de la erupcion dentaria.

Discusion: El signo cardinal del sindrome de Happle-Tinschert es la
presencia del hamartoma folicular basaloide de distribucion blas-
chkoide, caracterizado clinicamente por placas normocoloreadas,
brillantes en el recién nacido, sobre piel hipo o hiperpigmentada
junto a las que se pueden encontrar areas de atrofodermia y tapo-
nes foliculares. El piqueteado palmar, plantar y la hipertricosis o
hipotricosis ipsilateral han sido descritos dentro de este florido sin-
drome. Junto a la clinica cutanea pueden existir otras alteraciones
cerebrales, de la denticion u 6seas, como en nuestro caso. Sélo
existen 10 casos publicados hasta el momento a los que les podria-
mos sumar el nuestro, segln la evolucion del paciente y los resulta-
dos obtenidos en los estudios que estan pendientes de realizar.

25 de noviembre de 2010

1. LESION EROSIVA FRONTAL EN PACIENTE
CON DERRAME PLEURAL

A. Nuio Gonzalez?, H. Sanz Robles?, L. Calzado Villarreal?,
F.J. Vicente Martin?, A. Sanchez Gilo?, M. Andreu Barasoain?,
J.G. Alvarez Fernandez?, M. Gutiérrez Pascual?, F. Pinedo®

y J.L. Lopez Estebaranz?

Unidades de °Dermatologia y YAnatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcén. Madrid.
Espana.

Introduccion: Entre un 0,1y un 4% de las tuberculosis cursan con
manifestaciones cutaneas. La clinica depende de la inmunidad del
huésped y de la via de infeccion (inoculacion directa, disemina-
cion hematdgena o continuidad). Desde 1980 existe en nuestro
medio un aumento de incidencia de tuberculosis cutanea, funda-
mentalmente en areas urbanas y asociado a determinados grupos
étnicos.

Caso clinico: Mujer de 19 afos, de origen marroqui, sin anteceden-
tes médico-quirdrgicos de interés, que ingresa en neumologia con
sospecha clinica de tuberculosis pulmonar con una clinica a tos per-
sistente asociada a derrame pleural izquierdo. Presenta una lesion
erosiva frontal izquierda de 3 meses de evolucion asociada a tume-
faccion dolorosa palpebral izquierda. Se realiza TAC craneal que
muestra lesion litica frontal subyacente a la Glcera cutanea. La
biopsia de piel no mostro alteraciones relevantes pero en el cultivo
crecio Micobacterium tuberculosis, asi como en el esputo inducido
y en la orina.

Discusién: La tuberculosis osteoarticular supone un 10% de las tu-
berculosis extrapulmonares, siendo la afectacion vertebral la mas
frecuente. La tuberculosis de la calota es muy rara, la zona fronto-
parietal es la mas afectada. S6lo un 5% de los casos cursa con
manifestaciones neurologicas por afectacion intraparenquimatosa.
Presentamos un caso de tuberculosis diseminada con afectacion
del hueso frontal y manifestaciones en piel.

Palabras clave: Tuberculosis osteoarticular. Escrofuloderma.

2. ELASTOSIS DERMICA FOCAL

D. Camacho, S. Machan, U. Pielasinski, J.M. Revelles,
R. Haro, I. Alcaraz, A. Juarez, A. Molina, L. Vallés,

J. Angulo, J.L. Diaz, L. Carrasco, M.C. Farifia, L. Martin,
L. Requena y F. Manzarbeitia

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espaia.

Presentamos el caso de una mujer de 53 afos que consultaba
por multiples papulas blanco-amarillentas de entre 3-5 mm que
se distribuian fundamentalmente por dorso de manos y en me-
nor medida por la cara anterior de las mufiecas, abdomen y
muslos. Las lesiones eran asintomaticas y fueron apareciendo
progresivamente desde la cuarta década de la vida. Su madre y
una hermana mayor tenian lesiones similares. El estudio histo-
logico de una lesion representativa mostré un aumento de las
fibras elasticas en la dermis media y reticular profunda. La
elastosis dérmica focal es un trastorno de las fibras elasticas de
inicio en la edad adulta. Se caracteriza por la aparicion de mul-
tiples papulas amarillentas distribuidas preferentemente por
cuello, axilas, fosas antecubitales y huecos popliteos. Se debe
hacer diagnodstico diferencial con el pseudoxantoma elastico y
con otras entidades producidas por alteraciones en las fibras
elasticas.
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3. PACIENTE CON MICOSIS FUNGOIDE AVANZADA
Y ERUPCION VARICELIFORME DE KAPOSI RESISTENTE
AL TRATAMIENTO HABITUAL

R.J. Chico Chamorro, P. Ortiz Romero, J.L. Rodriguez Peralto,
M.A. Gallego y F. Vanaclocha Sebastian

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica.
Hospital 12 de Octubre. Madrid. Servicio de Dermatologia.
Hospital Severo Ochoa. Leganés. Madrid. Espaia.

Introduccioén: La infeccion cutanea diseminada por el virus herpes
simple, conocida como eczema herpeticum o erupcion varicelifor-
me de Kaposi, ha sido descrita en distintas dermatosis, incluyendo
casos de pacientes con linfomas t cutaneos primarios, siendo esta
Gltima asociacion poco frecuente. Se presenta el caso de un pacien-
te de 64 anos con micosis fungoide avanzada que desarrolla eczema
herpeticum por VHS-1 resistente a aciclovir.

Caso clinico: Vardén de 64 afios de edad con micosis fungoide
diagnosticada en 2006, estadio IV (T4N3MOBO), tratada con foto-
terapia, metotrexato, bexaroteno, doxorrubicina liposomal, clo-
rambucil-predniona con mala evolucion, encontrandose en el
momento del ingreso en tratamiento con forodesina. En diciem-
bre de 2008 tiene lugar el primer episodio de eczema herpeti-
cum, resuelto satisfactoriamente con aciclovir. Desde ese
momento, en tratamiento profilactico con aciclovir 400 mg/12 h
via oral. Acude por presentar lesiones nodulares de 1-1,5 cm de
diametro en angulo palpebral izquierdo asi como erosiones dolo-
rosas en mejilla izquierda. Intenso edema y eritema periocular,
sin otra sintomatologia asociada. Con la sospecha de nuevo brote
de eczema herpeticum se inicié tratamiento con aciclovir
500 mg/8 h por via intravenosa. El cultivo y la biopsia confirma-
ron el diagnostico de herpes simple tipo 1 diseminado con afec-
tacion ocular. Debido a la resistencia viral a aciclovir se inici6é
tratamiento con foscarnet 40 mg/kg/8 h intravenoso, con buena
tolerancia y remitiendo las lesiones. Durante el ingreso de obje-
tivaron 2 fistulas en margenes laterales del paladar duro que fue-
ron estudiadas por la sospecha de mucormicosis o afectacion
especifica del linfoma T.

Palabras clave: Micosis fungoide. Linfoma cutaneo. Virus herpes
simple. Eccema herpeticum. Erupcion variceliforme de Kaposi. Fos-
carnet.

4. ENDOMETRIOSIS CUTANEA UMBILICAL.
ESTUDIO DE 2 CASOS

E. Sotomayor, P. Garcia-Martin, E. Vargas-Diez,
Y. Delgado, J. Fraga y A. Garcia-Diez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario
de la Princesa. Universidad Auténoma de Madrid.
Madrid. Espana.

La endometriosis cutanea es la forma mas comuin de endometriosis
extrapélvica. En ella se distinguen formas primarias o espontaneas
y formas secundarias. La endometriosis cutanea umbilical constitu-
ye la localizacion mas comdn de la endometriosis cutanea primaria.
Describimos 2 pacientes, mujeres de 24 y 42 anos, respectivamen-
te, sin antecedentes médicos ni ginecoldgicos de interés que pre-
sentaban una lesion papulonodular umbilical con sangrado ocasional
que fueron diagnosticadas de endometriosis cutanea y tratadas me-
diante extirpacion de la lesion. Con estos 2 casos queremos reflejar
la importancia de considerar esta entidad, poco frecuente, en el
diagnostico diferencial de las tumoraciones o lesiones umbilicales.
Ademas, dada la dificultad de abordaje de la region umbilical, des-
cribimos una técnica quirdrgica que facilita su exploracion y trata-
miento.

5. PIODERMA GANGRENOSO SOBRE CICATRIZ
DE HERNIORRAFIA

M. Aguado Lobo?, C. Martinez Moran?, A. Moreno®, S. Cordoba?,
A. Romero-Maté?, A. Hernandez-NGnez? y J. Borbujo?

Servicios de “Dermatologia y "Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espana.

Introduccion: Presentamos un caso de pioderma gangrenoso (PG)
después de recambio de malla de hernia umbilical.

Caso clinico: Mujer de 30 aios de edad, sin AP de interés, remitida
desde cirugia general por sospecha de infeccion de herida quirargi-
ca posterior a recambio de malla de herniorrafia abdominal 15 dias
antes. La paciente estaba en tratamiento con amoxicilina-clavula-
nico, paracetamol intravenoso y desbridamientos desde hacia 4 dias
con empeoramiento progresivo de la herida quirargica. En la explo-
racion fisica se observaba en la region periumbilical una Ulcera de
mas de 7 cm de eje mayor con bordes festoneados eritematoede-
matosos en los que se apreciaban puUstulas de pequefo tamafio y
cuyo fondo era la malla de la herniorrafia. Con la sospecha clinica
de PG se realizo una biopsia del borde de la Ulcera que confirmé el
diagnostico. Se inici6 tratamiento con prednisona a dosis de 1mg/
kg/dia (con posterior pauta descendente) y se realizaron curas lo-
cales de la ulcera, con lo que se obtuvo una respuesta espectacular
y la cicatrizacion completa de la lesion al cabo de 5 meses.
Discusion: El PG es una dermatosis neutrofilica no infecciosa de
etiologia no aclarada. En un 50-70% de los casos se presenta asocia-
do a otras patologias de las que la mas frecuente es la enfermedad
inflamatoria intestinal. El PG desarrollado después de una interven-
cién quirdrgica es una entidad clinica bien conocida que, sin embar-
g0, se suele diagnosticar con retraso. Después de una evolucion
aparentemente normal de la herida quirdrgica, la cicatriz comienza
a presentar pequenas deshiscencias que progresan a la formacion
de una Ulcera de gran tamano. El tiempo transcurrido entre la ciru-
gia y la aparicion de las lesiones es variable y el retraso en el diag-
nostico se produce porque se piensa en una sobreinfeccion de la
herida quirtrgica que no responde a los tratamientos habituales y
que en algunos casos motiva la reintervencion. Se han empleado
multiples estrategias para el tratamiento del PG y algunas tienen
un coste muy elevado. La pauta de tratamiento «clasica» son los
corticoides a dosis de 1mg/kg/dia de inicio. Sin embargo, no se ha
definido un Unico algoritmo terapéutico.

Conclusiones: Describimos un caso de PG que afectaba a todo el
espesor de la pared abdominal después de una intervencion quirdr-
gica, en una paciente de 30 afos sin otros antecedentes personales
de interés. La instauracion de tratamiento «clasico» logré una evo-
lucion espectacular de la lesion.

Palabras clave: Pioderma gangrenoso. Ulcera. Patergia. Cirugia.
Tratamiento.

6. LIVEDO RETICULAR POR EMBOLISMO DE Acipo
HIALURONICO

P. Borregon Nofuentes?, J.A. Avilés Izquierdo?,
M.A. Martinez Izquierdo®, L. Ribé Bernalc, A. Pulido Pérez?,
M.D. Moya Gonzalez? y P. Lazaro Ochaita®

Servicios de “Dermatologia, "Anatomia Patoldgica
y Cirugia Vascular. Hospital General Universitario
Gregorio Maranén. Madrid. Espana.

Introduccion: El acido hialurdnico (AH) es un glicosaminoglicano,
material viscoelastico que lubrica, absorbe golpes y nutre el carti-
lago articular. Se infiltra en pacientes con artrosis porque alivia el
dolor y disminuye la rigidez articular. Una posible complicacion de
este tratamiento es la necrosis cutanea y livedo reticular por em-
bolizacion de este material.

Caso clinico: Varon de 63 anos con antecedentes personales de ar-
trosis, para cuyo tratamiento el reumatdlogo infiltré acido hialuro-
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nico intraarticular en ambas rodillas. A los 25 dias, y tras notar un
dolor repentino en hueco popliteo derecho, comenzé con dolor y
con maculas eritematoviolaceas que blanquean a la presion y
aumentan en bipedestacion, de aspecto reticular, en torno a la ro-
dilla derecha. En la cara anterior de la rodilla, ademas, se formaron
2 escaras. La analitica de sangre, radiografias y eco-Doppler fueron
normales. Se realizaron 2 biopsias, una junto a la escara (observan-
dose en ella necrosis epidérmica focal sugestiva de etiologia isqué-
mica) y otra de las lesiones eritematoviolaceas, en la que se
demuestran embolismos intravasculares por cuerpo extrafio compa-
tible con AH. Se paut6 en un principio corticoide oral y tras confir-
mar diagnodstico con biopsia heparina de bajo peso molecular
durante 4 meses. Las escaras se resolvieron en 1 mes y la livedo
reticular continla resolviéndose 6 meses después y casi ha desapa-
recido.

Discusion: Ante un paciente que presenta lesiones de aspecto reti-
cular o necrosis cutanea con antecedente de infiltracion de AH,
bien como lubricante intraarticular o como material de relleno,
debemos pensar que puede haber émbolos de este material viscoso
obstruyendo los vasos. Se han descrito en diversas ocasiones necro-
sis cutaneas a las pocas horas de infiltrar AH en cara como material
de relleno, pero hasta ahora no se han publicado casos en relacion
con su uso intraarticular. El aspecto de las lesiones cutaneas re-
cuerda al de los pacientes con émbolos de colesterol. Otras posi-
bles complicaciones descritas por embolizacion de AH son la
oclusion de la arteria central de la retina e incluso embolismo pul-
monar.

Conclusiones: EL AH es un material viscoso capaz de ocluir los vasos
de la piel provocando lesiones cutaneas por isquemia. Sus usos en
medicina cada vez son mas. Es importante aspirar con cuidado an-
tes de infiltrarlo, ya sea en piel o articulaciones, para prevenir
complicaciones.

Palabras clave: Livedo reticular. Embolismo. Acido hialurénico.

7. PRIMOINFECCION POR VIH

P. Maldonado Cid, L. Noguera Morel, B. Casado Verrier,
C. Gomez Fernandez, E. Sendagorta Cudds, C. Vidaurrazaga Diaz
de Arcaya, M. Casado Jiménez y P. Herranz Pinto

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario La Paz.
Madrid. Espana.

Introduccion: La primoinfeccion VIH es sintomatica en mas del 50%
de los casos y se produce a las 2-3 semanas del contacto con el vi-
rus. De éstos, hasta el 75% presenta lesiones cutaneomucosas que,
si bien son similares a las producidas por otros agentes infecciosos,
obligan al dermatdlogo a descartar primoinfeccion por VIH, sobre
todo en aquellos casos con antecedentes de relaciones sexuales de
riesgo.

Caso clinico: Presentamos los casos de 2 varones de edad media
que acudieron recientemente a nuestro servicio de urgencias por un
cuadro de fiebre, malestar general y odinofagia de aproximadamen-
te una semana de evolucion acompaiado de un exantema maculo-
papuloso no pruriginoso de predominio en el tercio superior del
tronco, adenopatias y ulceras mucosas. Como antecedentes impor-

tantes, el primer paciente habia viajado poco antes del inicio del
cuadro al Africa Subsahariana y el segundo es un varon homosexual.
En ambos casos se planteé como diagnostico de sospecha que se
tratase de un exantema viral, y en concreto que pudiera correspon-
derse con una primoinfeccion por VIH. Las serologias para VIH, sifi-
lis y otros microorganismos fueron negativas, mientras que la
determinacion de carga viral de VIH fue muy elevada en los 2 casos,
por lo que se confirmaron los diagnésticos de primoinfeccion por
VIH.

Discusion: La infeccion por VIH continda siendo de elevada inciden-
cia y prevalencia en nuestro medio. Tras el contacto con el virus
tiene lugar la etapa de primoinfeccion, en la que el virus se multi-
plica en el organismo y alin no se han desarrollado anticuerpos fren-
te a la infeccion. La deteccion en fase de primoinfeccion es
importante desde 2 puntos de vista: por un lado, para interrumpir
en la medida de lo posible la cadena de transmision del virus por
medio del uso por parte del enfermo de medidas de proteccion efi-
caces, y también para realizar un seguimiento del infectado para
determinar el mejor momento para introducir la terapia antirretro-
viral. Por ello, es esencial que el dermatélogo sospeche la posibili-
dad de una primoinfeccion por VIH en el contexto de un paciente de
mediana edad, sexualmente activo con un sindrome mononucledsico
y un rash cutaneo, sobre todo si éste se acompafa de Ulceras orales.
El exantema es de tipo maculopapuloso, no confluente, no prurigi-
noso y de predominio en tercio superior de tronco y/o cara.
Conclusiones: La infeccion por VIH sigue estando muy presente en
nuestro medio, y el diagndstico precoz, en el que el dermatélogo
tiene muchas veces un papel fundamental, es importante desde el
punto de vista de salud publica y para un seguimiento adecuado del
paciente.

Palabras clave: Primoinfeccion VIH. Exantema viral. Sindrome
mononucleosico.

8. HULUSI BEHCET (1889-1948)

R.M. Diaz Diaz, C. Garrido Gutiérrez, T. Sanz Sanchez,
C. Rubio Flores, V.M. Leis Dosil, R. Valverde Garrido,
0. Lopez-Barrantes Gonzalez, |. Prats Caelles

y D.M. Arranz Sanchez

Servicio de Dermatologia. Hospital Infanta Sofia.
San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espaiia.

Dermatologo de origen turco, naci6é en Estambul. Estudié medicina
en la Militay Medical Academy, donde se especializo en dermato-
logia en 1914, Tras su estancia en Budapest y Berlin, regresa a
Turquia, ejerciendo la dermatologia en distintos hospitales, contri-
buyendo a la modernizacion de la medicina turca. Fue el primer
profesor universitario de la especialidad en su pais. Fundador de la
primera revista turca dedicada a las enfermedades cutaneas en el
ano 1924, denominada Turkish Archives of Dermatology and Syphi-
logy. Introvertido y curioso, ha sido considerado por muchos auto-
res como un gran investigador, cultivando distintos aspectos de la
sifilis y de las leishmaniasis. Es mundialmente conocido por su des-
cripcion de la enfermedad que lleva su eponimo en 1937.
Palabras clave: Behget. Historia. Turquia.



