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1. LEIOMIOMATOSIS CUTANEA Y UTERINA MULTIPLE
O SINDROME DE REED: A PROPOSITO DE 7 CASOS.

H. Collgros, M. Iglesias-Sancho, L. Creus-Vila,
N. Lamas-Doménech, M. Olivé-Heras, G. Melé-Ninot
y M. Salleras-Redonnet

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Sagrat Cor.
Barcelona. Espana.

Introduccion: La leiomiomatosis cutanea y uterina multiple (MCUL)
o sindrome de Reed es una enfermedad de herencia autosomica
dominante que se caracteriza por la presencia de leiomiomas cuta-
neos de origen pilar, leiomiomas uterinos en las mujeres y existe
una variante con asociacion a carcinoma renal. Este sindrome se
produce por una mutacion heterocigotica en la linea germinal del
gen que codifica para la fumarato hidratasa, un enzima del ciclo de
Krebs que actia como supresor tumoral.

Casos clinicos: Presentamos 7 casos de sindrome de Reed diagnos-
ticados en nuestro servicio.

Discusion: Coincidiendo con las publicaciones previas, nuestros pa-
cientes presentan leiomiomas cutaneos multiples distribuidos de
forma difusa, agrupada o lineal. Todas las mujeres presentan ade-
mas miomas uterinos. No encontramos ninglin caso de carcinoma
renal, pero si de quistes renales.

Conclusiones: La MCUL es un sindrome infradiagnosticado en el que
el dermatoélogo tiene un papel muy importante, ya que habitual-
mente es el primer médico a quien acuden los pacientes. Es impor-
tante identificar estos casos y realizar screening de lesiones
uterinas y renales.

2. EXANTEMA MACULO-PAPULAR DE APARICION
SIMULTANEA EN DOS HERMANOS

N. Rivera, C. Rodriguez, M.J. Fuente, A. Plana, M. Toro
y C. Ferrandiz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol. Badalona. Espana.

Introduccioén: Los exantemas en la infancia son un motivo de con-
sulta frecuente. Se presenta el caso de dos hermanos que iniciaron
un exantema subito de forma simultanea.

Caso clinico: Dos hermanos, varon de 9 anos de edad y mujer de
5 afos sin antecedentes, que consultaron a urgencias por aparicion
de un exantema sUbito de cuatro dias de evolucion, intensamente
pruriginoso, de inicio en la cara posterior de los muslos y rapida
extension a region glltea, pliegues popliteos y cara anteromedial
de los muslos. En ambos pacientes, las lesiones presentaban una
morfologia policiclica. Se interrogé a la familia y se confirmo la
rotura de un termometro de mercurio en el domicilio, por lo que se
orientd el cuadro de sindrome de Baboon. Tras la resolucion del
cuadro se realizaron pruebas epicutaneas, que mostraron positivi-
dad para el mercurio en ambos pacientes, y para tiomersal en la
nifa, confirmando asi la sospecha diagnostica.

Discusion: El sindrome de Baboon es una forma de dermatitis alér-
gica de contacto sistémica por vapores inhalados del mercurio. Cli-
nicamente se manifiesta como un exantema maculo-papular
pruriginoso y confluente que aparece de forma bilateral y simétrica
afectando predominantemente a pliegues. Alcanza su mayor inten-
sidad tras 2-5 dias de la exposicion, y tienden a la resolucion en
unas dos semanas acompanadas de descamacion. Su diagnostico es
clinico y se basa en la presencia del exantema junto con los ante-
cedentes epidemioldgicos de rotura de termémetro de mercurio o
toma de medicamentos. Es poco frecuente que este cuadro se pre-
sente de forma simultanea en dos pacientes de la misma familia, ya
que se trata de una dermatitis alérgica de contacto que requiere
que ambos casos estén sensibilizados. Ademas, tampoco es habitual
la morfologia policiclica de las lesiones.

Conclusiones: El sindrome de Baboon es una patologia que deberia
tenerse siempre en cuenta en el diagnostico diferencial de un exan-
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tema agudo flexural en ninos. Algunos autores recomiendan incluir
en la anamnesis la pregunta “;Se ha roto recientemente algun ter-
mometro de mercurio?”. También se recomienda controlar el uso de
antisépticos topicos derivados del mercurio dado su elevado poder
de sensibilizacion.

Reunion Ordinaria

27 de febrero de 2014

1. MACROGLOSIA DE TRES ANOS DE EVOLUCION

N. Moreno?, M.M. Alsina?, M.T. Cibeira®, R.A. Castellanos®
y M.T. Estrach?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Hematologia; Servicio de
Reumatologia. Hospital Clinic de Barcelona. Espafa.

Introduccién: La amiloidosis engloba un nombre creciente de en-
fermedades caracterizadas por el deposito extracelular en malti-
ples organos de proteinas autélogas agregadas que adoptan un
plegamiento en hojas beta antiparalelas. Existen 28 proteinas ami-
loidogénicas descritas, pero se van descubriendo nuevas constante-
mente. Se conocen multiples mecanismos de produccion de dichas
proteinas, como la sintesis monoclonal por parte de células neopla-
sicas, las mutaciones genéticas que dan lugar a proteinas aberran-
tes, la produccién secundaria a inflamacién crénica, o la
disminucion de su eliminacion. Las manifestaciones clinicas se pue-
den englobar dentro de dos patrones clinicos: la forma localizada,
cuando solamente se afecta un drgano o tejido y la forma sistémi-
ca, cuando se afectan dos o mas 6rganos o tejidos, siendo los mas
frecuentes el rifdn, corazon, higado, tracto gastrointestinal, siste-
ma nervioso, pulmén y piel. El diagndstico se realiza mediante
biopsia tisular y demostracion del deposito de material amiloide.
Los tejidos mas sensibles son aquellos clinicamente afectados, pero
por la baja agresividad y facil acceso de la prueba, se suele preferir
la puncion de grasa subcutanea abdominal o la biopsia cutanea.

Caso clinico: Mujer de 64 anos con antecedentes de dolor cronico
generalizado y sindrome del tunel carpiano bilateral intervenido
quirdrgicamente. Consulta por lesiones linguales de 3 afios de evo-
lucion que dificultan la ingesta y el habla, asociadas a diatesis he-
morragica lingual y cutanea, ocasionalmente en parpados, ademas
de pérdida de 15 kg de peso. A la exploracion fisica destaca macro-
glosia importante con multiples nédulos linguales y en comisura
bucal izquierda, engrosamiento de partes blandas de zona subman-
dibular y de ambos antebrazos. Aporta una biopsia lingual que
muestra hiperplasia epitelial inespecifica. En la analitica destacan
trombocitosis, proteinograma sérico con aumento de alfa globuli-
nas, proteinuria de 24 horas de 2,6 g y banda anémala en la frac-
cion de las beta globulinas en el proteinograma urinario. Se realiza
inmunofijacion en sangre y orina donde se halla un componente
monoclonal de cadenas ligeras Lambda libres, siendo de 825 mg/L
en su cuantificacion en suero. Con la sospecha diagndstica de ami-
loidosis, se realiza puncion aspiracion de grasa subcutanea abdomi-
nal donde se identifican depositos de sustancia amiloide, con
tincion de rojo Congo positiva y birrefringencia verde manzana a la
luz polarizada. Se revisa la biopsia de lengua realizada y se com-
prueba que también existe un deposito masivo subepitelial de sus-
tancia amiloide, cuyo estudio inmunohistoquimico permite su
tipificacion como amiloide de cadenas ligeras Lambda. Confirmado
el diagnostico de amiloidosis primaria AL Lambda, se realiza estudio

de extension que muestra, ademas de la afectacion renal y de par-
tes blandas ya conocida, infiltracion cardiaca y multiples lesiones
liticas 6seas. Se realiza mielograma donde se constata infiltracion
por un 40% de células plasmaticas.

Conclusiones: Hemos presentado un caso de amiloidosis primaria
AL diagnosticado a partir de lesiones mucocutaneas. El diagnostico
de esta patologia requiere una fuerte sospecha clinica. Desde el
punto de vista de los dermatoélogos, hay que sospechar amiloidosis
primaria ante un paciente con macroglosia, equimosis e infiltracion
de partes blandas.

2. EDEMA HEMORRA_GICO AGUDO DE LA INFANCIA
Y PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH: ;SON LO MISMO?

C. Martin Callizo?, M.A. Vicente Villa?, M.A. Gonzalez Ensefat?
y M. Sufol Capella®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital de Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat. Barcelona.
Espana.

Introduccion: El edema hemorragico agudo de la infancia (EHAI) es
una enfermedad de etiologia no conocida propia de niflos menores
de 3 anos, en cuyo estudio histopatologico se observa una vasculitis
leucocitoclastica de vasos de pequefo calibre. Por otra parte, la
purpura de Schonlein-Henoch (PSH) es una entidad con histopatolo-
gia semejante a la anterior, que se caracteriza por afectar a nifos
de 3 a 10 anos de edad, asociando lesiones de purpura cutanea con
artritis, dolor abdominal y hematuria.

Caso clinico: Paciente mujer de 3 anos y 8 meses de edad que pre-
senta, posteriormente a un cuadro de vias respiratorias altas, lesio-
nes purpuricas de base edematosa junto con dolor abdominal. Las
lesiones fueron biopsiadas mostrando vasculitis leucocitoclastica de
vasos de pequeno calibre con deposito de IgA. Las lesiones remitie-
ron con reposo relativo hasta que, tras 3 semanas sin lesiones, apa-
rece una parpura palpable en gluteos y extremidades inferiores,
compatible clinicamente con una pUrpura de Schonlein-Henoch.
Discusion: Aunque en la literatura existen diferentes opiniones
acerca de las diferencias clinicas, histopatoldgicas y prondsticas
entre el EHAl y la PSH, la coexistencia de las dos entidades con-
secutivamente en un mismo paciente hacen pensar que se trate,
de hecho, de una misma enfermedad, que cursa en forma de una
u otra entidad en funcion de las caracteristicas de la respuesta
inmunitaria del sujeto, que a su vez viene condicionada por la
edad.

Conclusiones: La vasculitis leucocitoclastica en la infancia puede
manifestarse mediante distintas formas de presentacion clinica,
con semejanzas histopatologicas entre ellas, que pueden ser debi-
das a la edad del paciente en su inicio, encontrando, como en nues-
tro caso, formas de solapamiento entre estas.

3. PENFIGOIDE AMPOLLOSO INDUCIDO POR INHIBIDORES
DE LA DIPEPTIDIL PEPTIDASA IV

I. Garcia-Diez, D. Lopez-Aventin, M.E. Martinez-Escala, R.M. Pujol
y J.E. Herrero-Gonzalez

Departamento de Dermatologia. Hospital del Mar. Institut
Hospital del Mar d’Investigacions Mediques (IMIM). Barcelona.
Espana.

Introduccién: El penfigoide ampolloso (PA) es una enfermedad am-
pollosa autoinmune que ocasionalmente puede aparecer tras la
administracion de determinados farmacos. Recientemente se ha
relacionado con los inhibidores de la dipeptidil peptidasa IV o glip-
tinas (en combinacion o no con metformina) utilizados en el trata-
miento de la diabetes mellitus tipo 2.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 78 anos. A los 8 meses de iniciar
tratamiento con vildagliptina mas metformina presento aparicion
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de ampollas tensas en extremidades inferiores. En la biopsia cuta-
nea se observaba una ampolla subepidérmica con neutroéfilos. En la
inmunofluorescencia directa se detectaron depdsitos lineales de
IgG y C3 en la membrana basal. El ELISA para anticuerpos anti-
BP180 fue positivo. Se diagnosticd de PA inducido por vildagliptina.
Tras retirar los antidiabéticos se inici6 una pauta descendente de
clobetasol tdpico a dosis de 20 g/dia con resolucion completa del
cuadro al mes y medio. Caso 2: varon de 76 afios con un brote de PA
tras 4 anos de tratamiento con sitagliptina mas metformina. Se ini-
cio propionato de clobetasol topico 20 g/dia y metilprednisolona
oral 16 mg/dia y se retiraron los farmacos con mejoria clinica im-
portante a los 12 dias. Caso 3: varon de 82 afos en tratamiento con
vildagliptina mas metformina desde hacia un afio que presenté un
brote de PA. Tras el inicio de propionato de clobetasol 20 g/diay la
retirada de los antidiabéticos alcanzo6 una remision clinica comple-
ta a los 4 meses.

Discusion: En la literatura hay descritos 14 casos de PA inducido por
gliptinas (4 con sitagliptina y 10 con vildagliptina). Salvo en 2 casos,
las gliptinas se administraron en asociacién con metformina. Tras la
retirada de los farmacos la mayoria de los pacientes experimenta-
ron una remision clinica rapida y completa.

Conclusiones: Ante un paciente con PA que se encuentre en trata-
miento con gliptinas, debe plantearse su retirada.

4. CARCINOMA BASOCELULAR DE VULVA

M.R. Garcia de la Fuente?, R. Aguayo®, A. Ortiz?, A. Vea?,
J.M. Fernandez?, X. Soria?, R.M. Marti?, F. Vilardellc,

M. Santacana®, M. Baradad?, V. Sanmartin?, E. Gari®

y J.M. Casanova?

aServicio de Dermatologia. °IRB Lleida. Servicio de Anatomia
Patolégica. Hospital Universitari Arnau de Vilanova. Lleida.
Espana.

Introduccion: Se presentan tres casos clinicos con 4 carcinomas
basocelulares (CBCs) en vulva vistos en el transcurso del Gltimo
ano. 2 asentaban en la semimucosa y otros 2 en la zona pilosa de la
vulva.

Casos clinicos: El primer caso se trataba de una mujer de 62 afos
que consultoé en diciembre de 2012 por presentar una lesion cuta-
nea en labios mayores de 1 afo de evolucion. Se decidi6 extirpa-
cion, con lo que se confirmo el diagndstico de CBC superficial. La
segunda era una mujer de 66 ainos que consulté en abril de 2013
por presentar una lesion en la semimucosa vulvar de dos meses de
evolucion que sangraba con facilidad. Su exéresis permitio el
diagnostico nuevamente de CBC superficial. La tercera tenia
86 anos y entre sus antecedentes destacaba la extirpacion de mas
de 10 CBCs de regiones fotoexpuestas. Consultd en julio de 2013
por una lesion en la semimucosa de labio mayor izquierdo de
3 meses de evolucion. La histologia en este caso resulté de CBC
nodular.

Discusion: Los CBC son los tumores mas frecuentes en la especie
humana. Acostumbran a aparecer en regiones fotoexpuestas como
la cara (CBC nodular-fotoexposicion crénica) o tronco (CBC superfi-
cial-fotoexposicion esporadica pero intensa). El origen de este tipo
de tumor es desconocido aunque existen suficientes indicios de que
podria derivar de las stem cells del foliculo piloso. El carcinoma de
vulva representa el 1-2% del cancer femenino, del cual el CBC su-
pone tan solo el 2-4% de los situados en dicha region. Es una locali-
zacion infrecuente donde la fotoexposicidon no interviene. La
formacion de este tipo de tumor en semimucosa, areas desprovistas
de foliculos pilosos, abre las puertas a otras hipotesis sobre el ori-
gen inicial de los CBC.

Conclusiones: Presentamos 3 casos de CBC genital cuya excepcio-
nalidad nos hace plantear nuevas hipotesis sobre su origen y afec-
tacion de vias moleculares. Abrimos un nuevo campo de
investigacion sobre el cual estamos trabajando.

Reunion Ordinaria

27 de marzo de 2014

1. SIFILIS SERONEGATIVA EN PACIENTE VIH

M. Toro Montecinos, M.J. Fuente Gonzalez, J. Bassas Vila,
A. Plana Pla, N. Rivera Ruiz, M.T. Fernandez Figueras
y C. Ferrandiz Foraster

Servicio de Dermatologia; Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Barcelona.
Espana.

La coinfeccion de VIH y sifilis es cada vez mas frecuente, sobre todo
en el colectivo de hombres que tienen sexo con hombres. El VIH
puede alterar la presentacion clinica de la sifilis haciendo que esta
sea atipica o incluso casi imperceptible. Por otra parte los pacien-
tes VIH positivos que contraen sifilis presentan mas frecuentemente
las serologias (reactinicas y treponémicas), persistentemente nega-
tivas. En estos casos es muy Util la realizacion de una biopsia para
estudio inmunohistoquimico, o bien para estudio a través de PCR.
Presentamos el caso de un varon joven VIH positivo con lesiones
genitales asintomaticas, que presenté serologias reactinicas y tre-
ponémicas persistentemente negativas, en el que el diagnostico de
sifilis se realizo a través del estudio con anticuerpos anti-Trepone-
ma Pallidum de la biopsia de una de las lesiones.

2. CIRUGIA DE LA UNA ENCARNADA. A PROPOSITO
DE UN CASO

M.J. Aldunce Soto, M. Sanchez Regana, J. Serra Llobet
y M. Salleras Redonet

Hospital Universitari Sagrat Cor. Barcelona. Espana.

El tratamiento quirdrgico de la uha encarnada tiene dos enfoques
principales: el estrechamiento de lamina ungueal o el debulking del
tejido blando periungueal. La cauterizacion quimica es la técnica
quirdrgica mas facil y versatil, que puede ayudar en casi todas las
instancias de la ufa encarnada lateral. Para la encarnacion distal y
para los pliegues laterales muy hipertroficos, el debulking con cie-
rre por segunda intencion es la técnica mas efectiva y facil de eje-
cutar, con muy buenos resultados. Existen diferentes técnicas para
realizar el debulking de los tejidos blandos, como el procedimiento
de VandenBos, Super U, Noél y Dubois, que dependera de cada
caso. Presentamos un caso de una uia encarnada en un adolescente
de 16 anos, con hipertrofia de los pliegues laterales y distal, que
realiza tratamiento quirdrgico mediante la técnica de Dubois.

Sesion Extraordinaria: Reunion
de la Dermatologia Catalana

9 de abril de 2014

1. TOXICODERMIA ;EPIDEMICA? EN INMIGRANTES
DURANTE 2013

C. Juarez Dobjanschi?, F. Gemigniani?, |. Zarzoso?,
G. Aparicio Espafiol?, I. Lopez Lerma?, J. Mollet Sanchez?,
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I. Molina®, M. Martinezc, B. Ferrer Fabrega®
y V. Garcia-Patos Briones?

aServicio de Dermatologia; "Enfermedades Infecciosas; Servicio
de Inmunologia; 9Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitari Vall d "Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: El sindrome de hipersensibilidad a farmacos (DRESS,
drug rash with eosinophilia and systemic symptoms) es una enfer-
medad grave y potencialmente mortal. Se caracteriza por presen-
tar fiebre, rash, adenopatias, eosinofilia y compromiso organico,
fundamentalmente hepatico, pero puede afectar a cualquier 6rga-
no de la economia. Los farmacos que mas se asocian a esta enfer-
medad son los antibidticos, anticomiciales e hipouricemiantes.
Casos clinicos: Se revisaron los casos de DRESS atendidos en el ano
2013 en nuestro hospital (hospital universitario de tercer nivel). Se
diagnosticaron 5 casos (3 mujeres y 2 varones), con edades com-
prendidas entre 15y 72 afos. Cuatro pacientes eran inmigrantes
latinoamericanos. En todos los casos se cumplian criterios de “caso
definitivo” segln la escala RegiSCAR. Los farmacos sospechosos
fueron antibioticos en 4 pacientes y alopurinol en el otro. En todos
se suspendidé el medicamento sospechoso y se inici6 tratamiento
con corticoides sistémicos a dosis de 1 mg/kg/dia.

Discusion: Realizamos un estudio clinico-patoldgico de los casos de
DRESS atendidos en el 2013 en nuestro hospital.

Conclusiones. El sindrome de DRESS es una toxicodermia grave,
que puede tener prondstico sombrio en algunos casos, como queda
reflejado en nuestra serie. Destaca la posible relacion con determi-
nados farmacos antibidticos en 4 pacientes, asociacion poco descri-
ta en la literatura.

2. HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR “MALIGNA”
EN PACIENTE CON MIELOFIBROSIS

J. Herrerias-Moreno, N. Fernandez-Chico, L. Leal-Canosa,
L.M. Palacio-Arteaga, J.A. Soler-Campos, A. Saez-Artacho,
M. Casals-Andreu y J. Luelmo-Aguila

Hospital Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espana.

Introduccion: La hematopoyesis extramedular cutanea se define
como la presencia de elementos hematopoyéticos fuera de la mé-
dula 6sea y traducen su disfuncion bien sea secundario a un proceso
fisiologico (etapa embriogénica) o debido a la invasion de esta por
un clon neoplasico.

Caso clinico: Varon de 78 anos, afecto de trombocitemia esencial
diagnosticada en 2008 y que progresoé pese a los multiples trata-
mientos recibidos, recibiendo el diagndstico de mielofibrosis secun-
daria (JAK2 negativo) en 2012. Consult6 en 2013 por la aparicion de
placas eritematoviolaceas en piernas y dorso de pies. Ademas, pre-
sentaba nddulos indurados, dolorosos y eritematosos agrupados en
ambas caras laterales del cuello. Se realizo una biopsia que mostrd
la presencia de un infiltrado moderado intersticial y perivascular
que comprometia todo el grosor dérmico e hipodérmico, compues-
to por elementos de las tres series sanguineas en diferentes esta-
dios de maduracion, todo ello compatible con hematopoyesis
extramedular. Actualmente en tratamiento con radioterapia local
paliativa para control del dolor.

Discusion: La mielofibrosis primaria es una de las causas mas fre-
cuentes de hematopoyesis extramedular de estirpe neoplasica con
especial tropismo por el higado o el bazo, siendo anecdoética la
afectacion cutanea. En este caso de hematopoyesis extramedular
se observan rasgos dismorficos en las tres series hematopoyéticas
(especialmente megacariocitos); tiene una presentacion clinica
agresiva, de curso progresivo, y se asocia a un peor pronostico de la
neoplasia hematoldgica asociada. Sin embargo, en la etapa embrio-
naria puede suceder un proceso de hematopoyesis extramedular
normoblastica de curso autoinvolutivo que tiene lugar de forma
compensatoria-reactiva. Por consiguiente, parece razonable que el

uso de hematopoyesis extramedular deberia quedar restringido a la
hematopoyesis normoblastica fisiologica durante el periodo embrio-
nario y deberia referirse a metastasis cuando estemos ante un sin-
drome mieloproliferativo.

3. ERITEMA RETICULAR TELANGIECTASICO

C. Diaz-Sarrié?, X. Garcia-Navarro?, M. Vinas-Arenas?,
V. Fumanal-Orus® y E. Serra-Baldriche

aServei de Dermatologia. Consorci Sanitari del Garraf. Sant Pere
de Ribes. Barcelona. *Consorci Laboratori Intercomarcal Alt
Penedés. Anoia i Garraf. Barcelona. Servicio de Dermatologia.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. Espana.

Introduccién: El Eritema reticular telangiectasico (ERT) es una
complicacion de la piel de reciente descripcion. En los Gltimos
anos, las complicaciones cutaneas después de la implantacion de
dispositivos médicos son cada vez mas frecuentemente descritas
como resultado del uso mas extendido de tales dispositivos. Los
hallazgos histoldgicos mas frecuentes son telangiectasias e infiltra-
do intersticial linfohistiocitario.

Caso clinico: Se presenta un paciente con placas no pruriginosas
lineales eritematosas en la cara anterior del hemitdrax superior
izquierdo y el hombro izquierdo. El paciente habia sido sometido a
cirugia con anclajes metalicos y reinsercion del manguito de los
rotadores. Los hallazgos histolégicos mostraron una marcada ecta-
sia de los capilares dérmicos, infiltrado perivascular linfohistiocita-
rio y espongiosis focal leve.

Conclusiones: La mayoria de los casos descritos de ERT se asocian
a marcapasos, desfibriladores, bombas de morfina o estimuladores
de la médula espinal. El diagnéstico diferencial se debe realizar con
la dermatitis de contacto, la angioendoteliomatosis reactiva y la
mucinosis eritematosa reticular. El ERT es a menudo un diagndstico
de exclusion, apoyado principalmente por la relacion temporal con
la implantacion del dispositivo, los resultados negativos de las
pruebas de parche y la ausencia de signos de infeccion.

4. ULCERAS DE EVOLUCION TORPIDA EN MUCOSA ORAL
N. Lamas-Doménech, L. Creus, M. Iglesias-Sancho y M. Salleras

Servicio de Dermatologia del Hospital Universitario Sagrat Cor.
Barcelona. Espana.

Introduccioén: El sindrome tréfico del trigémino (SST) es una causa
poco habitual de Ulceras. El diagnostico diferencial hay que hacerlo
con neoplasias cutaneas, vasculitis, causas infecciosas, enfermeda-
des granulomatosas y dermatosis facticia. Presentamos el caso de
una nifa con Ulceras no dolorosas en mucosa oral y evolucion torpi-
da.

Caso clinico: Paciente de 6 afios que consulta por presencia de Gl-
ceras en lengua no dolorosas de dos meses de evolucion que progre-
sivamente se extendieron al labio superior e inferior derecho y ala
nasal derecha. A la exploracion fisica se aprecia Ulcera en lengua de
borde blanquecino y otras en ambos labios asi como ala nasal dere-
cha con costras sin signos de infeccion, sobre piel sana sin otras
lesiones acompanantes. Dos anos antes presenté un hematoma es-
pontaneo en el hemisferio cerebeloso derecho debido a una malfor-
macion arteriovenosa que requirio ingreso en UCI con sedacion e
intubacion durante 9 dias. Se realizaron 12 embolizaciones sucesi-
vas durante un afo y en septiembre de 2013 se decide intervenir
quirdrgicamente a la paciente y realizar reseccion de la malforma-
cion. Tras la cirugia presenta sindrome de fosa posterior, dismetria,
discreta hemiparesia del hemicuerpo derecho y paresia facial dere-
cha. La paciente ha realizado rehabilitacion recuperando paulati-
namente la funcionalidad. Conforme recuperaba la sensibilidad en
la hemicara derecha aparecieron las Ulceras. Dada la historia clini-
ca de la paciente y tras excluir otras causas se orienta como STT.
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Discusién: Una de las causas de desarrollo del STT es la insuficien-
cia vertebrobasilar que sufrié nuestra paciente tras su interven-
cion. La patogénesis no esta clara pero se cree que se debe a un
mecanismo fisico de automutilacion secundario a la anestesia y
paresia trigeminal. Su tratamiento es dificil y se puede abordar
desde una terapia de cambio conductual, farmacolégicamente
(carbamazepina, gabapentina, amitriptilina), colocando un protec-
tor, por estimulacion transcutanea del nervio o con reparacion qui-
rargica.

Conclusiones. Presentamos un caso de Ulceras en mucosa oral y
faciales no dolorosas en una nifa de seis anos debidas a un STT
aparecido tras una intervencion quirdrgica a nivel cerebeloso. Este
caso nos recuerda la importancia de la historia neurologica del pa-
ciente en la aparicion de Ulceras faciales.

5. QUERATOACANTOMA SOLITARIO EN UN PACIENTE
JOVEN

D. Sitjas?, N. Vilar?, F. Pérez®, E. Darder<, J. Brunet®
y E. Llistosella?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica;
cUnidad de Cdncer Genético-ICO. Hospital Josep Trueta. Girona.
Espana.

Introduccioén: El queratoacantoma es un tumor epitelial frecuente
de la piel de areas fotoexpuestas en pacientes de edad media y
avanzada que de forma excepcional se presenta por debajo de los
55 afos.

Caso clinico: Vardn de 38 aios de edad sin antecedentes de interés
que consultd por una lesion laterocervical derecha de aspecto cra-
teriforme de 6 semanas de evolucion. Se trat6 con escision quirdr-
gica y el estudio histopatologico reveld un queratoacantoma en
fase proliferativa con infiltracion dérmica y perineural focal. Al
tratarse de un paciente joven sin aparente dafo actinico y apoyan-
donos en algunos casos publicados se procedio al estudio en la pie-
za tumoral de las proteinas MLH1, MSH2, MSH6 y PMS2 como se ha
descrito en el sindrome de Muir-Torre. Las tinciones inmunohisto-
quimicas mostraron una pérdida de la expresion de MSH2 y MSH6. EL
estudio genético posterior identificd una mutacion patogénica en el
gen MSH2 responsable del sindrome de Lynch. La fibroendoscopia
digestiva efectuada detect6 un adenoma tubular con displasia a
nivel duodenal. Al cabo de un afo el paciente ha desarrollado varias
papulas faciales correspondientes a hiperplasias sebaceas y un ade-
noma sebaceo en la frente.

Discusion: El sindrome de Muir-Torre (SMT) es una variante clinica
del cancer colorectal familiar, no asociado a poliposis o sindrome
de Lynch y, debe sospecharse ante una neoplasia sebacea y un can-
cer visceral o ante queratoacantomas multiples asociados a neopla-
sias viscerales e historia familiar de SMT. Con los algoritmos
diagnosticos actuales nuestro paciente, con un queratoacantoma
solitario, no cumplia los criterios para el despistaje del SMT. No
obstante, la inmunohistoquimica y el estudio genético han permiti-
do en este caso el diagnodstico precoz del SMT.

Conclusiones: El queratoacantoma debe reconocerse como una le-
sion de relevancia clinica esencial para la deteccion del SMT. La
Unidad de Cancer Genético de nuestro hospital ha establecido que
en los queratoacantomas diagnosticados en pacientes de menos de
50 afnos se determinen las proteinas MLH1, MSH2, MSH6 y PMS2,
responsables de la reparacion del ADN y cuya pérdida de expresion
es altamente sugestiva de SMT.

6. CRIOGLOBULINEMIA MIXTA ESENCIAL EN LA EDAD
PEDIATRICA

C. Prat Torres?, M. Garcia Font?, N. Curco Botargues?,
P. Vives Vila?, M.A. Gonzalez-Ensenat®, J. Antonc, H. Riera?,
X. Tarroche y A. Vicente Villa®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Mutua de
Terrassa. *Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Sant
Joan de Déu. <Servicio de Reumatologia. Hospital Universitari
Sant Joan de Déu. ?Servicio de Reumatologia. Hospital
Universitari Mutua de Terrassa. <Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Matua de Terrassa. Barcelona. Espana.

Introduccion: La crioglobulinemia mixta (CM) o vasculitis crioglo-
bulinémica es una vasculitis de pequefo vaso que afecta principal-
mente a la piel, las articulaciones, el sistema nervioso periférico y
los rifiones. ELl 80% de las crioglobulinemias mixtas estan causadas
por el VHC pero también se han asociado a otras infecciones, enfer-
medades autoinmunes y procesos linfoproliferativos de células B.
Cuando no existe ninguna causa asociada se denomina crioglobuli-
nemia mixta esencial (CME). Existen muy pocos casos reportados de
CM en la edad pediatrica.

Caso clinico: Se trata de una nifa de 11 afos que inicia un cuadro
de lesiones purpuricas asociadas a intenso dolor en ambos tobillos.
No presentaba antecedentes de sangrados ni diatesis hemorragica.
En el estudio analitico y de coagulacion, Unicamente destacaba un
TTPA ligeramente alargado (48,3). La niha continuaba presentado
brotes de lesiones purpuricas en extremidades inferiores por lo que
se amplia el estudio analitico y se realiza una biopsia cutanea. En
la analitica se detectan una crioglobulinas elevadas 30 mg/100 ml
a expensas de IgM e IgG policlonales. El la biopsia cutanea presenta
una vasculitis leucocitoclastica. Ante la sospecha de crioglobuline-
mia se amplia el estudio y se solicita: una analitica general con PCR
normal; un sedimento de orina sin alteraciones; serologias: VHB,
VHC, HIV negativos; Inmunologia: ANA, ENA, ANCA negativos y Ac
anticardiolipinas IgM en el limite alto de la normalidad, FR elevado
302 Ul/mly complemento normal; estudio de subpoblaciones linfo-
citarias B, T y NK normales; eco abdominal normal y el control de
las crioglobulinas a los 3 meses sigue elevado. Con todos estos ha-
llazgos se diagnostica de CME. El manejo terapéutico de la nifa es
complicado, recibe tratamiento con corticoides orales a dosis de
1 mg/kg/dia con mejoria del cuadro clinico pero con frecuentes
brotes de vasculitis al intentar reducir la dosis. Se inicia tratamien-
to con colchicina con poca respuesta clinica y se introduce meto-
trexato oral a dosis de 0,5 mg/kg/dia, el cual controla
parcialmente la enfermedad. Se decide iniciar tratamiento con Ri-
tuximab 375 mg/m2/semana durante 4 semanas. Actualmente la
paciente se mantiene estable, sin aparecer nuevas lesiones.
Conclusiones: La CM es una enfermedad extremadamente rara en
la edad pediatrica. Existen muy pocos casos publicados. La CM mas
frecuente en la edad pediatrica es la esencial. La morbimortalidad
es elevada y suele requerir tratamientos con corticoides orales,
inmunosupresores, y al igual que sucede en el adulto el rituximab
es una buena opcion terapéutica.

7. ERUPCION MICROPAPULAR GENERALIZADA
DE PREDOMINIO FLEXURAL EN UN NINO DE 5 ANOS

R. Rovira-Lopez?, J. Sanchez-Schmidt?, R.M. Pujol-Vallverdu?
y J. Lloreta-Trull®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital del Mar. Barcelona. Espana.

Introduccion: Las histiocitosis representan un grupo heterogéneo
y poco frecuente de procesos caracterizados por la proliferacion
de células del sistema mononuclear fagocitico en diferentes 6rga-
nos y sistemas. Se observan con frecuencia en la edad infantil e
incluyen un grupo heterogéneo de entidades con manifestacions
clinicas variables. Clasicamente se clasifican en 3 grupos: Histioci-
tosis de células de Langerhans (tipo I), Histiocitosis de fagocitos
mononucleares distintos a las células de Langerhans (Tipo Il) e His-
tiocitosis malignas (Tipo Ill).

Caso clinico: Nifio de 5 afios, sin antecedentes patoldgicos ni fami-
liares de interés, remitido por aparicion de mas de un afio de evo-
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lucion de multiples lesiones papulares (> 50) de pequefio tamafio,
asintomaticas, coloracion marronacea, de inicio en parpados, cara
y cuello, con extension posterior a tronco, cuero cabelludo, nalgas,
zona axilar, pubis, asi como pliegues inguinales y popliteos. No se
asociaba sintomatologia sistémica. Las caracteristicas clinicas y dis-
tribucion de las lesiones sugerian una histiocitosis de células de
Langerhans. Se realizo biopsia de dos lesiones observandose un in-
filtrado difuso formado por células de aspecto histiocitario, mini-
mamente vacuoladas con abundantes eosinéfilos en una dermis
papilar expandida rodeada de un collarete epidérmico. Dichas cé-
lulas expresaban el antigeno CD68+ y eran negativas para Langeri-
na, CD1a y proteina S-100. La serie 6sea completa y ecografia
abdominal fueron normales, estableciendo el diagnostico de xanto-
granuloma juvenil (XGJ) liquenoide multiple o generalizado.
Discusion y conclusiones: El XGJ es una entidad frecuente en la
infancia incluida dentro del grupo de las histiocitosis de células no
Langerhans. Las lesiones suelen ser solitarias o en nUmero escaso,
pueden estar presentes desde el nacimiento, o desarrollarse en la
infancia y presentan una tendencia a la regresion espontanea. Exis-
ten variantes atipicas de XGJ: formas de XGJ gigantes, subcuta-
neas, con multiples lesiones agrupadas, y formas liquenoides
generalizadas. El caso que describimos representa un ejemplo de
esta ultima variante, de observacion excepcional, con unas carac-
teristicas clinicas que asemejan una histiocitosis de células de Lan-
gerhans y con un patron histopatolégico peculiar (collarete
epidérmico periférico, abundantes eosinofilos). Dichas caracteristi-
cas clinico-patologicas obligan a descartar otras variantes de histio-
citosis y una posible afectacion sistémica.

8. EDEMA FACIAL, RASH MACULOPAPULAR, ADENOPATIAS
Y LINFOCITOSIS

A. Guilabert?, L. Marqués®, C. Muioz? y D. Villan®

aServicio de Dermatologia. Hospital de Granollers. Barcelona.
Espana. *Servicio de Dermatologia. Hospital de Palamés. Girona.
Esparia. <Servicio de Anatomia Patologica. Hospital de Granollers.
Barcelona. Espana.

Introduccion: La leucemia prolinfocitica T (LPL-T) es un sindrome
linfoproliferativo cronico extremadamente raro. Sin embargo, la
infiltracion cutanea es relativamente frecuente.

Caso clinico: Una mujer de 59 afos, natural de Marruecos, acudio
a urgencias por edema facial. Referia pérdida de peso, distermia y
sudoracion nocturna. En la exploracion fisica destacaba un edema
facial indurado, un rash maculopapular purpurico de predominio en
extremidades, adenopatias supraclaviculares y laterocervicales y
hepatoesplenomegalia. La radiografia de toérax mostré un derrame
pleural izquierdo. En la analitica destacaba: linfocitos: 132.956/
microL, Hb: 9,9 g/dl, plaquetas: 60.000/microL y LDH: 1.065 U/L.
El inmunofenotipo en sangre periférica mostré una linfocitosis T
CD4+/CD8", expresion de cadenas alfa/beta y presencia de resto de
marcadores T, compatible con LPL-T. La biopsia de medula dsea 'y
ganglio linfatico y el estudio del liquido pleural fueron compatibles
con infiltracion por LPL-T. Se realizaron biopsias cutaneas de la in-
duracion facial y el rash que mostraron un infiltrado denso perivas-
cular de células linfoides pequenas sin epidermotropismo. El
estudio inmunohistoquimico fue compatible con infiltracion leucé-
mica cutanea por LPL-T. La paciente realiz6 tratamiento con alen-
tuzumab durante 9 semanas con resolucion de la clinica cutanea y
mejoria importante del derrame pleural. La reevaluacion de la me-
dula 6sea mostro remision completa. Se realizo trasplante aut6logo
de progenitores hematopoyéticos con buena evolucion.

Discusion: La LPL-T constituye Unicamente el 2% de todas las leu-
cemias linfociticas maduras. Se trata de una leucemia muy agresiva
que suele presentarse por encima de los 50 anos con leucocitosis >
100.000/microL, adenopatias y hepatoesplenomegalia. Hasta en un
25-30% se observan lesiones cutaneas, en forma de nddulos, rash

maculopapular y edema facial, que es caracteristico de esta leuce-
mia. El diagnostico se basa en la clinica, la morfologia y el inmu-
nofenotipo que muestra TdT-, CD1a", CD25-, CD2*, CD5+, CD7,*
CD52*, CD4*/CD8, CD4*/CD8* 0 CD4/CD8. El diagndstico diferen-
cial incluye otras neoplasias de células T maduras con presentacion
leucémica, que también pueden presentar afectacion cutanea
(p. €j., sindrome de Sezary o la leucemia-linfoma de células T del
adulto).

Conclusiones: La LPL-T es una leucemia rara, en ocasiones de difi-
cil diagndstico, en la que la evaluacion dermatoldgica es de espe-
cial relevancia.

9. ENFERMEDAD DE ERDHEIM CHESTER ASOCIADA
A LESIONES CUTANEAS DE HISTIOCITOSIS X

S. Gomez-Armayones, F. Valenti-Medina, M. Bonfill-Orti, C. Martin,
I. Figueras y A. Jucgla

Hospital Universitari de Bellvitge. Hospitalet de Llobregat.
Barcelona. Espana.

Introduccién: La enfermedad de Erdheim Chester (EEC) es una his-
tiocitosis no-X caracterizada por la infiltracion histiocitaria en dis-
tintos 6rganos como huesos largos, senos maxilares, corazon,
pulmén, piel, glandula pituitaria y orbita. Por otro lado, la histioci-
tosis de células de Langerhans (o histiocitosis X) presenta habitual-
mente afectacion cutanea. Las manifestaciones clinicas y la
histologia son claramente distintivas de la primera entidad.

Caso clinico: Presentamos una mujer de 36 anos diagnosticada de
EEC en 2009, con afectacion de huesos largos, craneo (panhipopi-
tuitarismo con diabetes insipida) y oftalmopatia (en forma de défi-
cit visual y neuralgia del trigémino) que presenta multiples lesiones
hidrosadenitis-like en ingles y axilas de un ano de evolucion. La
biopsia es compatible con histiocitosis X (5-100 i CD1 positivos).
Discusion: La asociacion entre la EEC y la histiocitosis X es altamen-
te infrecuente. La presencia de lesiones cutaneas compatibles con
histiocitosis X en el contexto de una EEC plantea un reto diagnosti-
co y terapéutico.

10. EROSIONES ORALES E INYECCION CONJUNTIVAL
EN UN HOMBRE JOVEN

I. Gil3, C. Grauw?, S. Nogués?, A. Azén?, M. Baiget®, S. Parra©,
A. Castrocy D. Parada‘

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Oftalmologia; Servicio de
Medicina Interna; 9Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Sant
Joan de Reus. Tarragona. Espana.

Introduccion: El sindrome de Behcet es una enfermedad sistémica
inflamatoria que puede cursar con manifestaciones mucocutaneas,
oculares, articulares, vasculares, intestinales, urogenitales y neu-
rologicas.

Caso clinico: Vardn joven que consulté por fiebre, lesiones en mu-
cosa oral e inyeccion conjuntival de 3 semanas de evolucion trata-
das con antibioticos orales y prednisona sin mejoria. A la exploracion
fisica presentaba denudacion en mucosa lingual y yugal, aftas labia-
les, hiperemia conjuntival, lesiones vesiculopustulosas en cara,
cuello y térax y lesiones nodulares inflamatorias pretibiales. En la
exploracion oftalmoldgica se objetivd una uveitis anterior con vas-
culitis retiniana. Con la sospecha clinica de sindrome de Behcet, el
paciente fue ingresado en Medicina Interna. Se pauté tratamiento
topico de las lesiones orales, fluconazol, prednisona y colchicina,
con una rapida mejoria de las lesiones cutaneo-mucosas. La afecta-
cion ocular preciso tratamiento adyuvante con ciclosporina.
Discusién: Las manifestaciones clinicas mas frecuentes del sindro-
me de Behcet son las Ulceras orales, las Ulceras genitales, las lesio-
nes papulopustulares y el eritema nodoso, siendo las ulceras orales
la manifestacion mas habitual en el debut de la enfermedad. Las
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manifestaciones oculares, neuroldgicas y vasculares, mas frecuen-
tes en varones, son sin embargo las mas severas, confiriendo a la
enfermedad una morbimortalidad significativa.

Conclusiones: Presentamos un sindrome de Behcet con manifesta-
ciones mucocutaneas severas y afectacion ocular, donde el papel
del dermatologo fue crucial para el diagndstico del cuadro clinico
que presentaba el paciente.

11. LESIONES ACRALES RECIDIVANTES EN PACIENTE
ASMATICA

0. Yélamos?, M. Barnadas?, J.M. Llobet® y L. Puig?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Reumatologia. Hospital de
la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. Espana.

Introduccion: Los pacientes asmaticos pueden presentar una varia-
da clinica cutanea que incluye desde los eccemas de la dermatitis
atopica, hasta lesiones cutaneas en contexto de sindromes que cur-
san con asma como el sindrome de Churg-Strauss (SCS). Se presenta
el caso de una paciente asmatica con lesiones cutaneas cuya biop-
sia planted el diagnostico de SCS.

Caso clinico: Mujer de 29 afos con antecedentes de asma y rinitis
de repeticion que referia desde hacia un afo brotes de papulas y
vesiculas en las caras laterales de los dedos de las manos. Se reali-
z6 una biopsia cutanea de una papula que mostré degeneracion
colagena en la dermis reticular rodeada por linfocitos, eosinofilos,
neutrofilos e histiocitos, compatible con un granuloma de Churg-
Strauss. Al cabo de una semana la paciente acudi6 a urgencias por
presentar fiebre de 38,2 °C, tos y dificultad para la expectoracion.
Dado el hallazgo histoldgico a nivel cutaneo se ingreso a la paciente
con la sospecha diagnéstica de SCS. En la radiografia y TC de torax
se observaron infiltrados pulmonares alveolares bilaterales, y en la
analitica sanguinea destacd una eosinofilia del 39,4%. El lavado
broncoalveolar y la biopsia pulmonar mostraron un infiltrado infla-
matorio con eosindfilos. Dados estos hallazgos se diagnostico a la
paciente de SCS y se inicié tratamiento corticoideo sistémico con
mejoria del cuadro.

Discusion: El sindrome de Churg-Strauss (SCS) es una vasculitis sis-
témica con variada afectacion cutanea, siendo frecuente la purpu-
ra palpable, el rash maculopapular o los nddulos subcutaneos. El
diagnostico se establece por la presencia de al menos 4 de 6 de los
siguientes criterios: asma, eosinofilia > 10%, mono o polineuropatia,
infiltrados pulmonares no fijos, anormalidades de los senos parana-
sales y biopsia con eosinofilos extravasculares. Sin embargo, el ha-
llazgo de granulomas de Churg-Strauss no forma parte de los
criterios diagndsticos del sindrome aunque su presencia se conside-
ra altamente sugestiva del SCS.

Conclusiones: Las lesiones cutaneas asi como su histologia pueden
ser la clave en el diagnodstico de ciertas enfermedades sistémicas
tales como las vasculitis. Sin embargo, los hallazgos histologicos y
clinicos deben correlacionarse con el contexto global de dichos pa-
cientes.

12. PIODERMA GANGRENOSO GENERALIZADO
Y RESISTENTE A TRATAMIENTO

C. Baliu-Piqué, N. Moreno- Ribera, P. Iranzo,
J.M. Mascaré-Galy y T. Estrach

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Universitat de
Barcelona. Barcelona. Espana.

Introduccion: El pioderma gangrenoso (PG) es una dermatosis neu-
trofilica poco frecuente de etiologia desconocida, asociada en un
50% de los casos a enfermedades sistémicas fundamentalmente he-
matologicas, enfermedad inflamatoria intestinal y procesos reuma-
tologicos. La presentacion clinica es variable segun el tipo de PG y
estadio.

Caso clinico: Se trataba de una paciente de 49 anos con anteceden-
tes de consumo de cocaina en la juventud, trombocitosis idiopatica
no filiada de larga evolucion y sindrome depresivo reactivo en tra-
tamiento. En junio de 2012, después de habérsele practicado una
reduccion mamaria bilateral por lumbalgia, aparecieron unas Ulce-
ras en las zonas de las cicatrices que evolucionaron de forma torpi-
da. Posteriormente aparecieron numerosas Ulceras en ambas
mamas, caderas, extremidades inferiores y superiores. Se realizo el
diagnostico de PG generalizado y la paciente fue ingresada en nues-
tro centro. Se realizaron numerosas pruebas que ademas de la
trombocitosis ya conocida descartaron patologias asociadas. El tra-
tamiento inicial consistié en bolus mensuales de metilprednisolona
(1 gramo EV, 3 dias consecutivos al mes) asociados a ciclosporina (a
dosis de 5-6 mg/kg al dia) ademas de curas tdpicas diarias y analge-
sia con opioides. Evolucionaba satisfactoriamente durante las di-
versas hospitalizaciones, sin embargo presentd varios rebrotes
coincidiendo con las altas hospitalarias. Se sustituyo el tratamiento
por infliximab (5 mg/kg) asociado con azatioprina (que se tuvo que
sustituir por micofenolato 720 mg/12 h por intolerancia gastroin-
testinal). A pesar de ello sigui6 presentando brotes de agravamien-
to por lo que precis6 un nuevo ingreso y se anadio prednisona oral
(60 mg/d). Dado el antecedente de consumo de cocaina, se solici-
taron toxicos en orina que resultaron positivos para cocaina en va-
rias ocasiones. Se relacion6 el consumo de cocaina con los brotes
de agravamiento de PG y la dificultad de manejo terapéutico. Tras
el cese del consumo, la paciente evoluciond de forma muy favora-
ble con resolucion completa de las Ulceras pudiéndose disminuir de
forma progresiva la prednisona, manteniéndose el tratamiento con
micofenolato y infliximab.

Discusion: Se trata de una paciente que presenta un PG generaliza-
do asociado a trombocitosis idiopatica. La dificultad en controlar el
proceso a pesar de emplear multiples tratamientos y la evolucion
ciclica con brotes de agravamiento hizo sospechar la asociacion de
éste con algun desencadenante. En la literatura existen pocos casos
descritos de PG asociado al consumo de cocaina. La cocaina puede
causar isquemia y dafo endotelial por vasoconstriccion prolongada.
Ademas, los adulterantes utilizados pueden causar obstruccion
vascular distal y reacciones inflamatorias.

Conclusiones: Presentamos un caso de PG generalizado de dificil
tratamiento y su posible relacion con el consumo de cocaina.

13. LESION ESPOROTRICOIDE EN UNA MANO EN PACIENTE
CON ARTRITIS REUMATOIDE

M. Esquius-Rafat y D. Vila-Serra

Servicio de Dermatologia. Hospital General de Manresa. ICS.
Fundacié Althaia. Barcelona. Espafia.

Introduccioén: La leishmaniosis cutanea (LC) es una enfermedad
endémica en la zona mediterranea. En los Gltimos afos ha aumen-
tado el nimero de casos publicados, en relacion a muchos factores,
como el incremento del uso de terapias bioldgicas. Presentamos un
caso de LC en una paciente tratada con Tocilizumab, con la pecu-
liaridad de que la lesion adopto un patrén esporotricoide y aparecio
inmediatamente después de un traumatismo en el tercer dedo de
la mano derecha.

Caso clinico: Paciente de 73 afios que padecia una artritis reuma-
toide tratada con diferentes farmacos, incluidos Metotrexato y An-
tiTNF. Una semana antes del inicio de la clinica cutanea, habia
empezado tratamiento con Tocilizumab. Inmediatamente después
de una herida inciso-contusa, localizada en el tercer dedo de la
mano derecha, empezé un proceso orientado como celulitis, por
Reumatoélogos, Traumatdlogos e Internistas del hospital que pauta-
ron multiples terapias antibidticas y antimicoticas, y realizaron
distintas pruebas de imagen y estudios microbiologicos. Al cabo de
dos meses consultaron a nuestro Servicio, donde observamos una
placa ulcerada localizada en el dorso del tercer dedo de la mano,
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con edema y un nodulo en el dorso de la mano adoptando distribu-
cion esporotricoide. No se encontraron otros sintomas ni signos de
afectacion sistémica. Se recogieron muestras para estudio histolo-
gico, cultivos micologicos, micobacterioldgicos y PCR para Leishma-
nia. Esta Gltima fue la Unica positiva. La lesion curd con
Antimoniato de Meglumina intramuscular durante tres semanas.
Discusion: Revisamos la Leishmaniosis Cutanea en nuestro pais,
desde el punto de vista clinico, diagnostico y terapéutico. También
los pacientes sometidos a terapia bioldgica, relacionados con el
fendmeno de Kéebner y con distribucion esporotricoide.
Conclusiones: Debemos esforzarnos en publicar nuevos casos de
esta enfermedad tratable y difundirla en todos los canales médicos
para evitar retrasos diagnosticos y tratamientos inadecuados. En
nuestro caso, el antecedente traumatico parecio definitivo para el
desarrollo de la lesion, que aparecio con una distribucion esporotri-
coide, poco frecuente en nuestro medio. Resaltar la utilizacion de
la técnica de PCR como procedimiento diagnodstico.

14. CRIPTOCOCOSIS DISEMINADA POR CRYPTOCOCCUS
NEOFORMANS VAR. GATTII CON PRESENTACION CUTANEA
EN PACIENTE INMUNOCOMPETENTE

J. Graells?, R.M. Ojeda?, A. Garcia-Cruz?, R. Garrone®, F. Badia®
y A. Jucglac

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Parc Sanitari Sant Joan de Déu. Sant Boi de Llobregat. Barcelona.
Servicio de Dermatologia. Hospital de Bellvitge. Barcelona.
Espana.

Introduccion: La criptococosis es una micosis mas frecuente en
pacientes inmunodeprimidos, especialmente los afectados por el
VIH. En la mayoria de los casos la afectacion es sistémica, encon-
trandose la piel afectada en un 10% de los casos, habitualmente por
diseminacion hematodgena. El cryptococcus neoformans var gattii
se encuentra habitualmente en paises tropicales y subtropicales,
habiéndose descrito pocos casos en Europa. Su reservorio reconoci-
do son algunos tipos de arboles.

Caso clinico: Varon de 40 afos, de origen albano-kosovar, recién
llegado a nuestro pais. Acudi6 a nuestra consulta por lesion tumoral
ulcerada en la frente, que se diagnosticé clinicamente de queratoa-
cantoma, junto con dos lesiones faciales molluscum contagiosum
like. El paciente nego factores de riesgo para el VIH, y no referia
otra sintomatologia. Se practico extirpacion biopsia de las tres le-
siones. La llegada del informe histopatoldgico coincidié con la apa-
ricion de nuevas lesiones en punta nariz, dorso de manos y dedos de
los pies. El examen histolégico demostro infeccion cutanea por
criptococo. Reinterrogando al paciente, referia cuadro pseudogri-
pal previo 2 meses antes, que se habia resuelto, y cefalea holocra-
neal de 7 dias de evolucion. Se practico Rx torax, que demostro
infiltrado pulmonar en l6bulo medio derecho; serologia latex crip-
tococo, que resultd positiva 1/1.024, y puncion lumbar sugestiva de
meningitis, con latex criptococo 1/4 y cultivo positivo para C. neo-
formans var. gattii. Con el diagndstico de criptococosis diseminada
se trato con anfotericina B y flucitosina durante 2 semanas, con lo
que remitid la clinica meningea; se continué el tratamiento con
fluconazol oral 400 mg/dia durante 4 meses, que finalmente el pa-
ciente abandono por motivos economicos. A los 12 meses, el pa-
ciente permanecia asintomatico.

Conclusiones: Destacamos que ante un paciente con criptococosis
de presentacion cutanea, aun siendo inmunocompetente, es man-
datorio descartar la afectacion sistémica.

15. LINFOMA DE CELULAS T CD30 + CON MORFOLOGIA
HODGKIN-LIKE EN UN PACIENTE CON MICOSIS FUNGOIDE

A. Plana, J. Bassas-Vila, I. Bielsa, J.L. Mate, J. Alvaro, M. Toro,
N. Riveray C. Ferrandiz

Servei de Dermatologia y Anatomia Patologica. Hospital
Universitari Germans Trias i Pujol. Barcelona. Espana.

Introduccion: La asociacion de micosis fungoide (MF) y linfoma de
Hodgkin (LH) ha sido descrita en la literatura. Sin embargo, puede
haber muchas similitudes microscopicas entre el LH y la afectacion
ganglionar por algunos tipos de linfomas T CD30 positivos. Se des-
cribe un caso de una MF asociada a un linfoma T CD30 positivo
ganglionar que mostraba caracteristicas similares a las del LH.
Caso clinico: Varon de 60 afos que presentaba un cuadro cutaneo,
de 20 anos de evolucion, en forma de unas maculas y placas erite-
matodescamativas generalizadas. Se le habian realizado multiples
biopsias cutaneas, con la orientacion clinica de MF, en las que los
hallazgos no eran suficientemente especificos para llegar a este
diagnostico. A finales del 2013 presentd un empeoramiento clinico
con exacerbacion de las lesiones cutaneas y con aparicion de unas
adenopatias inguinales. En la piel se confirmo el diagndstico de MF
y en el estudio microscopico de una adenopatia se pudo observar
una proliferacion difusa, de células blasticas, similares a les células
de Reed-Sternberg. En el estudio inmunohistoquimico ganglionar se
observo una positividad para CD30 y CD15 y una negatividad para
PAX5 y otros marcadores B. Se realizd un reordenamiento del TCR
tanto en la piel como en el ganglio, objetivandose un pico monoclo-
nal similar en ambas muestras. Asi pues, se diagnosticé una MF
asociada a un linfoma T CD30 positivo similar a un LH y se trat6 con
quimioterapia.

Discusién: Los linfomas ganglionares que surgen en pacientes con
MF pueden ser grandes imitadores del LH. Estos linfomas T, al igual
que los LH, tienen positividad para CD30 y CD15 y presentan células
similares a las de Reed-Sternberg. Sin embargo hay algunos hallaz-
gos que permiten diferenciar ambos procesos como son la negativi-
dad de PAX5 y la clonalidad del TCR. Es importante diferenciar
estas dos entidades ya que tanto el tratamiento como el prondstico
de las mismas es distinto.

Conclusiones: Es necesario conocer y diagnosticar estos linfomas
para evitar falsos diagnosticos de LH y tratar de la manera mas
correcta estos enfermos.

16. TRATAMIENTO DE LAS METASTASIS CUTANEAS
DE MELANOMA CON CRIOINMUNOTERAPIA

A. Ortiz-Brugués?, N. Rivas®, V. Travesc, V. Soriano?, M. Baradad?,
V. Sanmartin?, C. Requena®, R. Marti® y E. Nagore®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario Arnau de
Vilanova. Lleida. Espafia. *Servicio de Dermatologia; Servicio de
Anatomia Patoldgica; Servicio de Oncologia Médica. Fundacion
Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Espana.

Introduccion: El manejo de las metastasis cutaneas de melanoma
suele ser un reto terapéutico, ya que las tasas de remision comple-
ta son escasas debido a la progresion del melanoma primario, a la
elevada edad del paciente y a la comorbilidad asociada. Tener al
alcance un tratamiento eficaz y de facil aplicacion es un objetivo
ideal para este tipo de pacientes.

Material y métodos: Revisamos de forma retrospectiva a los pa-
cientes con metastasis cutaneas de melanoma tratados con criote-
rapia asociada a imiquimod topico al 5% durante el periodo
comprendido entre noviembre de 2000 y febrero de 2014. Las varia-
bles estudiadas incluyeron edad, sexo, tipo de melanoma, localiza-
cion, estadificacion, tiempo de aparicion de las metastasis cutaneas
con respecto al diagnéstico del melanoma primario, pauta de tra-
tamiento, nimero de sesiones y resultados en cuanto a términos de
evaluacion de la respuesta locorregional y global de la enfermedad.
Resultados: Un total de 19 pacientes fueron tratados con sesiones
mensuales que incluian 1 o 2 ciclos de 20 segundos de crioterapia,
seguidos de la aplicacion diaria o de 5 dias a la semana de imiqui-
mod al 5% durante 4 semanas. El nUmero de sesiones requeridas
oscilaron entre 1y 25, con una mediana de 5. 7 pacientes tuvieron
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remision completa de las letalides, 5 presentaron remision incom-
pleta y en 7 hubo progresion locorregional.

Discusion y conclusiones: En el aio 2007, Redondo et al describie-
ron en modelos murinos que el imiquimod topico mejoraba la inmu-
nidad sistémica alcanzada por la crioterapia, ocasionando asi la
destruccion del melanoma. La crioterapia genera necrosis local de
las células malignas debido a la ruptura de su citoesqueleto y a su
exposicion a un ambiente hiperosmotico. Ademas es capaz de indu-
cir una respuesta inmune sistémica antitumoral que se ve potencia-
da con el efecto inmunoestimulante del imiquimod que por otra
parte es proapoptotico, antiangiogénico y que incluso podria prote-
ger frente a las metastasis linfaticas regionales. Aportamos una
serie de casos tratados con crioinmunoterapia, una opcion terapéu-
tica de aplicacion sencilla, poco costosa, con minimos efectos ad-
versos y con una respuesta aceptable que nos amplia las
modalidades de tratamiento para las metastasis cutaneas de mela-
noma.

17. BEBE COLODION EN TRES HERMANAS

A. Vicente, M. Vilavella, A. Bennassar, C. Prat
y M.A. Gonzalez-Ensefat

Servicio de Dermatologia Pedidtrica. Hospital Universitari Sant
Joan de Déu de Barcelona. Universitat de Barcelona. Espana.

Introduccion: ELl término bebé colodion describe la apariencia tran-
sitoria en el momento del nacimiento de un bebé con una membra-
na amarillenta adherida que cubre toda la superficie corporal
siendo multiples y de muy diferente pronoéstico las enfermedades
que lo pueden producir. Presentamos 3 hermanas magrebies, hijas
de padres sanos no consanguineos que nacieron como bebé colo-
dion.

Casos clinicos: Caso 1: nifia de 10 afios de edad que naci6 de parto
gemelar como bebé colodion junto con un hermana normal. En los
primeros meses de vida presentd multiples escamas gruesas que
cubrian gran parte del tegumento orientandose como ictiosis lame-
lar. A la edad de 1 afio se perdi6 su seguimiento recobrandose
2 afios después cuando nacié una hermana también como bebé co-
lodion (caso 2). En este momento se observo que el tronco, cuello
y cuero cabelludo de la paciente estaban cubiertos por unas esca-
mas oscuras y gruesas respetando de manera caracteristica la cara
y las extremidades. El cuadro era compatible con el diagnostico
clinico de ictiosis en traje de bafio. Los estudios de genética mo-
lecular mostraron mutacion en gen de la transglutaminasa-1. Re-
cientemente ha nacido una tercera hija también como bebé
colodion (caso 3).

Discusion: La ictiosis en traje de bafo es una variante menor de las
ictiosis congénitas autosomicas recesivas no sindromicas muy poco
frecuente. Se caracteriza clinicamente por afectacion selectiva de
las zonas del bahador femenino, respetando las extremidades y la
zona central de la cara. La mayoria se presentan en forma de bebé
colodion. La mutacion homozigota del gen de la TGM-1 provocaria
la pérdida de funcion, afectando gravemente al proceso normal de
queratinizacion de la epidermis en las zonas corporales en las que
la piel esta mas caliente.

Conclusiones: El diagnostico etioldgico de bebé colodion es un
reto, aunque los estudios de genética molecular confirman el diag-
nostico queremos destacar la importancia de las manifestaciones
clinicas.

18. PROTOTHECOSIS

F. Corella?, I. Jurado®, N. Prim<, M. Aranda?, J. Spertino?,
M. Formigdn? y M.A. Pol®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Microbiologia; Servicio de Medicina Interna. Consorci
Sanitari de Terrassa. Barcelona. Espafa.

Introduccion: La protothecosis es una infeccion oportunista causa-
da por el género prototheca, alga aclorofilica saproéfita que rara-
mente puede causar infeccion en humanos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 61 aios, sin ante-
cedentes de interés, que presenta cuadro de meses de evolucion de
placa eritematosa, infiltrada y con alguna vesicula, en muslo iz-
quierdo. Se realiza una biopsia de la lesion que muestra hiper y
paraqueratosis con un infiltrado dérmico de polimorfonucleares,
abundantes eosindfilos y células gigantes. Con la tincion de PAS y
Gomori destaca la presencia de unas estrucuras esporulares en el
interior del citoplasma de las células gigantes, algunas de las cuales
forman una morula. Se realiza un cultivo en medio de Saboraud que
permite diagnosticar una infeccion por Prototheca Wickerhamii. Se
inicia tratamiento con itraconazol 200 mg/dia con buena respuesta.
Discusion: La protothecosis humana se puede manifiestar como in-
feccion cutanea, bursitis olecraniana o infeccion diseminada en
pacientes inmunodeprimidos. El periodo de incubacion varia de se-
manas a meses. La clinica cutanea es muy polimorfa y sigue un
curso lento. El diagndstico histologico es dificil ya que puede con-
fundirse con patdgenos flngicos mas habituales en nuestro medio.
El diagnodstico definitivo es microbioldgico. Los tratamientos descri-
tos son multiples y con respuestas variables. Los mas reportados
son anfotericina B, fluconazol, itraconazol, ketoconazol, tetracicli-
nas y cirugia.

Conclusiones: Presentamos un caso infrecuente de infeccion cuta-
nea por un alga en un paciente no inmunodeprimido y sin factores
de riesgo asociados.

Reunién Ordinaria. ;Como
trataria usted (cosmético)?

24 de abril de 2014

1. ;COMO TRATARIA USTED LAS OJERAS?
I. Gomez Martin, S. Moreno Fernandez y R.M. Pujol
Servicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Barcelona. Espafia.

Introduccion: La presencia de ojeras es uno de los motivos de con-
sulta mas frecuentes en las clinicas de dermatologia estética. Las
causas son muy variadas, desde depdsitos de melanina dérmica
(congénito o adquirido), hiperpigmentaciones postinflamatorias,
edema periorbitario, vasculatura de localizacién superficial o laxi-
tud cutanea.

Objetivos: Revisar las posibilidades terapéuticas no quirtrgicas de
las ojeras valorando los aspectos positivos y negativos de cada una
de ellas.

Métodos: Entre los tratamientos no invasivos de las ojeras encon-
tramos el maquillaje como primer escalon. Se basa en corregir im-
perfecciones mediante el circulo cromatico, escogiendo un
corrector opuesto al color de la ojera para asi neutralizarlo. Su
principal inconveniente es el tiempo que requiere y su periodo de
aprendizaje. Como segunda posibilidad, tendriamos las cremas
blanqueadoras como la hidroquinona o el acido retinoico pero re-
quieren varios meses para observar resultados. Si se desea ser un
poco mas agresivos, disponemos de los peelings quimicos (acido
tricloroacético, acido glicélico...), produciendo una exfoliacion su-
perficial o media segln la concentracién del producto, con el obje-
tivo de reducir las arrugas y las discromias. Otra opcion de
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tratamiento son los rellenos, principalmente el acido hialurénico
reticulado. Se trata de un relleno que no es permanente, pero si
duradero (vida media aproximada de un aho). Produce escasas
reacciones alérgicas, la inyeccion es practicamente indolora y tiene
efectos secundarios minimos. El laser ofrece un amplia gama de
posibilidades teniendo en cuenta sus diferentes variedades (laser
CO,, Nd: YAG, Q-switched alejandrita, Q-switched ruby). La toxina
botulinica en el tratamiento de las ojeras puede ayudar con el com-
ponente de arrugas perioculares asociadas.

Conclusiones: El dermatélogo dispone de un amplio abanico de po-
sibilidades en el tratamiento de las ojeras, la eleccion del cual
dependera de las caracteristicas de la ojera y necesidades del pa-
ciente.

2. FLACIDEZ DEL TERCIO INFERIOR DE LA CARA. {COMO
TRATARIA USTED ESTE CASO COSMETICO?

R. Pigem?, J.M. Mascaro-Galy?, D. Romero-Riu® y T. Estrach?

aServicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Universitat de
Barcelona. ®Institut de Dermocosmética Epidermos. Barcelona.
Espana.

Se propone un caso para el que se solicitan distintas propuestas
terapéuticas para el tratamiento de la flacidez del tercio inferior
de la cara. Se trata de una mujer de 68 anos en tratamiento con
simvastatina por dislipemia. Consulta por flacidez extrema y arru-
gas estaticas predominando las lineas de marioneta y los surcos
nasogenianos. Como tratamiento previo destaca implantes con aci-
do hialurdnico en la zona mandibular hace un afo con empeora-
miento de la flacidez. La paciente plantea limitaciones relativas al
presupuesto y no acepta ningun tratamiento quirdrgico. Se discute
la localizacion de los depésitos de acido hialurénico en caso que se
deseasen realizar y otros tratamientos alternativos que se le po-
drian proponer a la paciente. Se plante¢ el tratamiento con mate-
riales de relleno como el acido hialurénico y la hidroxiapatita
calcica, tratamiento con estimulantes dérmicos (acido polilactico y
trifosfato calcico), aplicacion de hilos tensores, tratamiento con
sesiones de radiofrecuencia, rejuvenecimiento con laser ablativo y
fraccionado (Erbio:YAG, CO,, etc.), optando finalmente por realizar
un tratamiento con depositos de acido hialurdnico (total de 4 ml)
para crear volumen en la zona malar (efecto lifting) y rellenando
las lineas de marioneta y evitando acentuar los pliegues nasogenia-
nos.

Reunion Ordinaria

26 de junio de 2014

1. TRATAMIENTO QUIRURGICQ DEL LENTIGO MALIGNO.
EXPERIENCIA EN EL USO DE TECNICAS DE EVALUACION
MICROSCOPICA DE MARGENES Y CIERRE EN DIFERIDO

P. Garcia-Martinez, E. Rozas-Mufoz, E. Masferrer Niubo,
A. Toll Abell6 y R.M. Pujol

Servicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Barcelona. Espaiia.

Introduccioén: La cirugia micrografica o cirugia de Mohs es una téc-
nica para la extirpacion secuencial de tumores que permite el estu-
dio de los margenes en su globalidad. La modificacion de la técnica

de cirugia de Mohs convencional a diferida (o en parafina) solventa
alguno de los problemas de la técnica original como son la necesi-
dad de disponer de una infraestructura especifica y las dificultades
de valoracion histoldgica de secciones congeladas de algunos tumo-
res como el léntigo maligno. La cirugia de Mohs en diferido es la
técnica terapéutica quirdrgica de eleccion para el léntigo maligno,
habiéndose propuesto distintas variantes técnicas. La denominada
“técnica del espagueti” implica la practica del “debulking” de la
lesion una vez analizados los margenes, lo que suele implicar una
mayor comodidad postoperatoria.

Métodos: Revision retrospectiva de los pacientes con LM/LMM tra-
tados en nuestro centro mediante la técnica de cirugia de Mohs en
diferido durante el periodo 2010-2014.

Resultados: Se incluyeron un total de 10 pacientes con LM/LMM de
una edad media de 71,4 afos, todos ellos de localizacion facial y un
tamano medio inicial de 11 mm. En 4 casos se habia realizado pre-
viamente otro tratamiento. Dos de las lesiones eran invasivas con
un Breslow medio de 0,45 mm. La media de etapas de reseccion fue
de 1,9. El seguimiento medio fue de 22 meses. No se detecto nin-
guna recurrencia.

Conclusiones: La cirugia de Mohs en diferido es una técnica eficaz
para el tratamiento quirtrgico del léntigo maligno, permitiendo
reducir el nimero de recurrencias.

2. RE§RESI()N PRIMARIA DEL CARCINOMA
DE CELULAS DE MERKEL

F. Valenti-Medina?, S. Gomez-Armayones?, M. Bonfill-Orti?,
A. Jucglas, R. Penin®y J. Marcoval®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: El carcinoma de células de Merkel (CCM) es una neo-
plasia cutanea de estirpe neuroendocrina poco frecuente que apa-
rece habitualmente en zonas fotoexpuestas de pacientes de edad
avanzada, con crecimiento rapido y comportamiento agresivo. Se
han reportado hasta ahora 14 casos de regresion completa esponta-
nea del tumor primario.

Caso clinico: Presentamos el caso de un hombre de 69 afos con un
nodulo polilobulado en el cuero cabelludo, de 5 meses de evolucion
y crecimiento rapido. Por la histologia de la biopsia se hizo el diag-
nostico de CCM, siendo el estadiaje negativo. La lesion se fue redu-
ciendo espontaneamente y 2 meses tras la biopsia se hizo exéresis
de la minima parte que quedaba. En la muestra histoldgica se ob-
servo fibrosis e infiltrado inflamatorio, sin evidencia de células tu-
morales tanto con hematoxilina eosina como con
inmunohistoquimica. No se hizo biopsia de ganglio centinela porque
no se detect6. Tras 18 meses de seguimiento no hay evidencia de
recidiva.

Discusion: La regresion completa espontanea (RCE) es la desapa-
ricion sin tratamiento de células neoplasicas. Se calcula que su
prevalencia en el CCM es de alrededor del 1,5%, mucho mas fre-
cuente que en las neoplasias malignas en general. Los casos de
RCE se pueden dividir en dos tipos: si se da en el tumor primario
hablamos de regresion primaria; si se da en recurrencia locoregio-
nal o metastasis hablamos de regresion secundaria. En los 14 casos
publicados de RCE primaria, como nuestro caso, se observa una
proporcion mayor de mujeres 3:1, media de edad de 79 afios, lo-
calizados en cabeza (12 casos), sobretodo mejilla (6), mediana de
tiempo desde la biopsia hasta la regresion de 2 meses y la media
de tiempo de seguimiento fue de 32 meses, sin recidiva en ningu-
no de los casos.

Conclusiones: La RCE parece ser mas frecuente en el CCM que en
los otros tumores malignos en general. La regresion se produce ra-
pidamente y se da mas en mujeres con el tumor en el polo cefalico.
Probablemente se trata de un indicador de buen prondstico ya que
ninguno de los casos reportados hasta ahora ha recidivado.
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3. ESTUDIO PROSPECTIVO DE LA INCIDENCIA DE CANCER
CUTANEO EN PACIENTES TRASPLANTADOS DE ORGANO
SOLIDO EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL (2011-2014)

F. Gemigniani Antillo?, C. Ferrandiz-Pulido?, I. Zarzoso Mufioz?,
I. Lopez-Lerma?, C. Berastegui Garcia®, L. Castells Fustés,
C. Cantarell Aixendri¢ y V. Garcia-Patos?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Neumologia; Servicio de
Hepatologia; ?Servicio de Nefrologia. Hospital Universitario Vall
d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: El cancer cutaneo (CC) es la neoplasia mas frecuente
en pacientes trasplantados de 6rgano sélido (TOS). Nuestro objetivo
es presentar datos de incidencia de CC en pacientes TOS obtenidos
de forma prospectiva e identificar posibles factores de riesgo.
Material y métodos: Todos los pacientes TOS fueron sometidos a
controles dermatoldgicos sucesivos en un corto periodo postras-
plante. En cada visita valoramos la presencia o no de CC y de po-
tenciales factores de riesgo (sexo, edad, tipo de trasplante,
tratamiento inmunosupresor, fototipo de piel, exposicion solar y
antecedente previo de CC). Se considero de significacion estadisti-
ca un valor de P < 0,05. La incidencia acumulada (IA) se calculo
mediante el método de Kaplan-Meier.

Resultados: En tres anos visitamos 313 nuevos pacientes TOS
(204 hombres, 65%) (140 pulmonares, 97 renales, 70 hepaticos y 6 he-
patorrenales). La edad media al trasplante fue de 56 afos (15-80). La
mediana de tiempo transcurrido hasta la primera visita dermatologi-
ca fue de 4 meses (2-7). Diagnosticamos un total de 66 tumores (40
QA, 13 CBC, 7 CEC, 2 melanomas, 1 sarcoma de Kaposi, 1 CEC oral, 1
sebaceoma y 1 tricoepitelioma) en 60 pacientes (19%). Veintidos tu-
mores (7%) se diagnosticaron antes de los primeros 6 meses de segui-
miento (entre ellos 2 CEC y 2 melanomas). La edad avanzada al
momento del trasplante (> 60 anos) y el antecedente de CC previo al
trasplante tuvieron significacion estadistica como factores de riesgo
(p < 0,001). La estimacion de IA a los 30 meses postrasplante resulto
del 39%, incluyendo las QA, bajando al 18% excluyendo a estas.
Conclusiones: Este trabajo confirma el aumento de incidencia de
CC en pacientes TOS siendo la edad avanzada en el momento del
trasplante y el antecedente de CC previo los principales factores de
riesgo. La alta frecuencia de CC dentro de los primeros meses pos-
trasplante pone de manifiesto la importancia de hacer una visita
dermatologica precoz. A pesar de ser un seguimiento a corto plazo
observamos que la IA de CC en pacientes TOS alcanzaria casi el 40%
a los 30 meses postrasplante. Estos resultados son algo superiores a
lo publicado hasta ahora en nuestro pais.

4. CARCINOMA ESCAMOSO SOBRE QUEILITIS ACTINICA
TRAS TERAPIA FOTODINAMICA

M. Olivé-Heras, M. Iglesias-Sancho, L. Galvany-Rossell,
P. Umbert-Millet y M. Salleras-Redonnet

Departamento de Dermatologia. Hospital Universitari Sagrat Cor.
Barcelona. Espana.

Introduccion: La terapia fotodinamica (TFD) resulta efectiva para el
tratamiento de las queratosis actinicas, enfermedad de Bowen y car-
cinomas basocelulares superficiales, entre otras patologias. Hasta el
dia de hoy, la TFD no se consideraba que tuviese potencial oncogéni-
co en humanos. No obstante, en la literatura se han publicado casos
de melanoma, queratoacantoma, carcinoma basocelular y carcinoma
escamoso en areas previamente tratadas con TFD. Recientemente,
se han publicado 5 casos mas de desarrollo de cancer escamoso tras
la administracion de TFD con acido metilaminolevulinico (MAL).

Caso clinico: Varon de 76 anos de edad con antecedentes de carcino-
ma escamoso bien diferenciado en labio inferior derecho y superior
derecho diagnosticados en 2010 y 2011, respectivamente. Seguia
controles en nuestro servicio por presentar queilitis actinica, por la
que se inici6 terapia fotodinamica obteniendo muy buenos resulta-

dos. A los 3 meses de la TFD, consulta por presentar una lesion en
labio inferior sugestiva de carcinoma escamoso, en la misma locali-
zacion que el carcinoma que present6 en 2010. Se realiza biopsia y el
estudio anatomopatologico muestra carcinoma escamoso moderada-
mente diferenciado. En el TAC cervical se aprecian 2 adenopatias
submandibulares. Se deriva al paciente a cirugia maxilofacial quiénes
practican reseccion parcial del labio inferior y estudio histologico del
ganglio centinela que no mostro evidencias de metastasis ganglionar.
Discusion: Varios autores han postulado diversas teorias que intentan
explicar el mecanismo de desarrollo de carcinoma escamoso tras la
TFD. Giri et al describieron que la fotosensibilizacion mediada por
protoporfirinas es dosis dependiente: a dosis altas (5 mg/kg), que
serian las recibidas en la zona tumoral, las hematoporfirinas produ-
cen ablacion del tumor, mientras que dosis bajas (2,5 mg/kg), reci-
bidas en la periferia del tumor, producen dano del ADN y potencian
la formacion de carcinomas. Miyazu et al descubrieron que la TFD no
destruye las células telomerasa positivas no tumorales que estan en
la periferia del tumor. Ambas teorias descritas intentarian explicar el
mecanismo por el que se formarian los carcinomas tras la TFD.

Conclusiones: Aunque no existen datos concluyentes de que la TFD
tenga potencial oncogénico en humanos, nuestro caso y los descri-
tos en la literatura nos deben alertar sobre esta posible asociacion.

Reunién Ordinaria

25 de septiembre de 2014

1. SARCOMA DE KAPOSI AGRESIVO EN SINDROME
DE RECONSTITUCION INMUNE ASOCIADO A SIDA

G. Melé-Ninot?, J. Sola-Ortigosa?, M. Olivé-Heras?,
M. Iglesias-Sancho?, P. Umbert-Millet?, J. Delas-Amats®,
J. Tena-Aniésc y M. Salleras-Redonnet?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Medicina Interna; <Servicio
de Hematologia. Hospital Universitari Sagrat Cor. Barcelona.
Espana.

Introduccién: Presentamos un caso clinico de sarcoma de Kaposi
(SK) asociado a SIDA (SK-SIDA) con toérpida evolucion debido a la
asociacion con el sindrome de reconstitucion inmune relacionada
con el SK (SRI-SK).

Caso clinico: Varon de 22 afnos que fue diagnosticado de infeccion
por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). En la analitica
basal se objetivaron 100 CD4/pLy 1.190.000 copias/ml de RNA de
VIH1. Se inici6é tratamiento antirretroviral (TARGA) y presento una
mejoria rapida de la funcion inmunoldgica evidenciada por un in-
cremento del recuento de CD4 y una disminucion de la carga viral.
Tres meses antes del diagnostico de la infeccion por VIH aparecie-
ron unas maculas purpuricas en térax que evolucionaron a nédulos
y que fueron sugestivas de SK en la biopsia cutanea, por lo que el
paciente fue diagnosticado de SK-SIDA. Paralelamente a la mejoria
de los valores analiticos, aumentaron el nimero y tamano de lesio-
nes de SK-SIDA del tronco y aparecieron nuevas lesiones en cuero
cabelludo, region malar, conducto auditivo externo y mucosa yugal.
La broncoscopia mostroé lesiones sugestivas de SK en la pared orofa-
ringea y progresivamente fueron apareciendo adenopatias inguina-
les palpables, edema facial y deposiciones con sangre y dolor
abdominal debidos a una probable afectacion gastrointestinal del
SK. Dichos hallazgos fueron compatibles con un SRI-SK. Debido a
una plaquetopenia multifactorial refractaria no se pudo iniciar



Resiimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Catalana de la AEDV 39

doxorubicina para el tratamiento del SK-SIDA. Posteriormente se
produjo un fallo multiorganico que causo la defuncion del paciente.
Discusion: En el SRI-SK hay una asociacion temporal entre el inicio
de la TARGA, una importante disminucion de la carga viral y un in-
cremento en el recuento de CD4 junto con un empeoramiento del
SK. Una identificacion precoz del SK y el uso previo o conjunto de
la quimioterapia con la TARGA parece ser el tratamiento mas efec-
tivo para evitar las consecuencias del SRI-SK.

Conclusiones: Es importante conocer esta entidad para no confundir-
la con un fallo de la TARGA y saber que no indica un cambio de tera-
péutica antiretroviral excepto en casos con dafo potencial irreversible.

2. EXANTEMA FEBRIL A LA VUELTA DEL TROPICO
L. Barboza-Guadagnini, |. Bielsa-Marsol y C. Ferrandiz-Foraster

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol. Badalona. Barcelona. Espana.

Introduccion: La infeccion por el virus del Dengue (VD) es la arbo-
virosis mas frecuente del mundo, transmitida por el vector Aedes
aegypti, las zonas endémicas se encuentran en Sur y Centro Améri-
ca, Asia y Africa subsahariana. Gracias al aumento de la migracion
y de viajeros a zonas endémicas, en los Gltimos afos se han incre-
mentado los casos de Dengue importado en Espana.

Casos clinicos: Se trata de dos viajeros espafoles procedentes de
Cuba en el periodo comprendido entre julio-agosto del afio 2014, una
mujer de 60 anos y un hombre de 24 anos de edad, sin antecedentes
relevantes, que consultaron a urgencias de nuestro centro por un
cuadro de exantema febril, cefalea retroocular y artromialgias inten-
sas de pocos dias de evolucion. A la exploracion ambos presentaban
una erupcion maculo-papular eritematosa, en tronco, brazos y extre-
midades inferiores donde aparecian petequias, con afectacion pal-
moplantar. En la analitica de ambos destacaba leucopenia con
linfocitosis diferenciando en la paciente mujer una trombopenia de
94.000 plaquetas. Se cursaron serologias viricas resultando positiva
la IgM para el VD. La evolucion de los pacientes fue satisfactoria.
Discusion: EL VD es causante de una fiebre hemorragica, y se puede
expresar en tres principales cuadros, variables en gravedad, siendo el
mas frecuente el cuadro de Dengue clasico, caracterizado por fiebre,
cefalea retroocular, artromialgias y un rash eritematoso con o sin pe-
tequias dispersas, la fiebre hemorragica del Dengue se caracteriza por
la clinica clasica junto a trombopenia y manifestaciones hemorragicas;
el cuadro de mayor gravedad es el sindrome de Shock por Dengue
donde existe una masiva extravasacion capilar que conduce al shock.
Se considera como principal factor de riesgo para desarrollar las for-
mas hemorragicas haber padecido una primoinfeccion por VD. El tra-
tamiento es sintomatico, garantizando un adecuado volumen
plasmatico y tratando las complicaciones en caso de existir. La erradi-
cacion del vector se considera la medida terapéutica mas eficaz.
Conclusiones: La infeccion del VD es una enfermedad emergente en
Europa y Espaia, cuyo diagnostico puede pasar desapercibido al ser
una enfermedad poco recordada en nuestro medio, por lo que se
recomienda incluirla en el sindrome febril a la vuelta del Tropico.

3. NODULOS CUTANEOS DISEMINADOS

A. Brugués?, |. Fuertes?, A. Lopez-Guillermo®, A. Diaze, L. Alos®
y T. Estrach?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Hematologia; Servicio de
Anatomia Patoldgica. Hospital Clinic. Universitat de Barcelona.
Barcelona. Espana.

Presentamos el caso de un vardn de 68 aios que acude por apari-
cion de nddulos cutaneos diseminados de 6 meses de evolucion sin
afectacion de mucosas ni otra sintomatologia acompanante. Se rea-
liz6 una biopsia cutanea que objetivo la presencia de células atipi-
cas de estirpe mieloide infiltrando toda la dermis. La evaluacion

dermatologica permitio el diagnédstico de una leucemia mieloide
aguda con afectacion cutanea como Unica manifestacion extrame-
dular. Realizamos una revision de las manifestaciones dermatoldgi-
cas mas frecuentes de las enfermedades de origen hematologico.

4. DEFICIT DE VITAMINA D EN PACIENTES
TRASPLANTADOS DE ORGANO SOLIDO

C. Ferrandiz Pulido, I. Zarzoso, C. Juarez Dobjanschi,
F. Gemigniani Antillo, T. Repiso Montero y V. Garcia-Patos

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Vall d’ Hebron.
Barcelona. Espana.

Antecedentes: Los pacientes trasplantados de 6rgano solido (TOS)
realizan una fotoproteccion estricta para disminuir el riesgo de de-
sarrollar cancer cutaneo. La luz ultravioleta B es la mayor fuente
de vitamina D en los seres humanos, siendo la responsable de la
transformacion de previtamina D3 en 25-hidroxivitamina D3 [25(0OH)
D3] en la piel. Su déficit se ha relacionado con mayor riesgo de
desarrollar osteoporosis y neoplasias internas. El objetivo de este
estudio es determinar si los pacientes TOS de una poblacion medi-
terranea presentan déficit de vitamina D.

Métodos: Desde la consulta monografica de control de cancer cutaneo
de pacientes TOS hemos determinado analiticamente los niveles de
25(0H)D3, parathormona (PTH) y creatinina a todos los pacientes que
acudian de forma consecutiva, que no tomaban suplementos de vita-
mina D y que cumplian la medidas de fotoproteccion recomendadas.
Resultados: Incluimos un total de 78 pacientes (48 varones). De ellos
30 eran trasplantados de pulmon, 29 de rifion y 19 de higado, con una
edad media de 57 afos (20-80). La mayoria correspondian a un foto-
tipo Il (n = 45), siendo el resto fototipos Il y IV, y s6lo un 12% tenian
antecedentes de cancer cutaneo. La gran mayoria (67%) seguia un
régimen inmunosupresor triple (tacrélimus, micofenolato mofetilo y
corticoide). La media de tiempo desde el trasplante era de 1,9 afos
(0,2-18). Los niveles medios de vitamina D fueron de 18,7 ng/ml (5.8-
115), sin hallar diferencias significativas segln el tipo de trasplante,
u otras variables analizadas. Solo en 10 casos los niveles de vitamina
D eran los aconsejados por la OMS (> 30 ng/ml); 18 pacientes tenian
niveles bajos (20-30 ng/ml); y 50 pacientes muy bajos, siendo en 15
de ellos indetectables (< 10 ng/ml). Los niveles de creatinina fueron
siempre inferiores a 3 mg/dl (media 1,27, rango 0,7-3) y los niveles
medios de parathormona de 42,9 pg/ml (24-345) [VN 11,7 -61,6].
Conclusiones: Los pacientes TOS de nuestra region, una zona de la-
titud baja y clima soleado, tienen un riesgo significativamente alto
de desarrollar déficit de vitamina D. Deberiamos recomendar de for-
ma sistematica corregir sus niveles siempre que cumplan las medidas
de fotoproteccion recomendadas. De esta forma reduciriamos el
riesgo de desarrollar osteoporosis prematura en una poblacion joven
y sometida a corticoterapia cronica, asi como neoplasias internas.

Reunion Ordinaria

30 de octubre de 2014

1. LESIONES AMPOLLOSAS Y EROSIONES GENERALIZADAS
EN DOS HERMANOS

C. Baliu, M. Silla, E. Pelegrina, A. Agudo, S. Barrero,
M.A. Gonzalez y A. Vicente
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Servicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu-
Universitat de Barcelona. Esplugues de Llobregat. Barcelona.
Espana.

Introduccion: El diagnéstico diferencial de la epidermolisis en un
recién nacido es amplio y muy importante porque ciertas entida-
des tienen repercusion en la calidad de vida y en la supervivencia.
Varias entidades pueden presentarse con ampollas generalizadas
al nacer, entre ellas la epidermolisis ampollosa, que a la vez se
clasifica segun la localizacion de la ampolla en la membrana ba-
sal, el fenotipo clinico, el modo de transmision y la mutacion en
el gen.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nina, hija de un matri-
monio con consanguinidad que al nacer presentaba multiples
ampollas con erosiones y zonas de piel denudada, quistes de mi-
lium, algunas ufas distroficas y otras ausentes. Se realizaron prue-
bas complementarias, entre ellas un mapeo con
inmunofluorescencia y un estudio genético; se confirmé el diag-
nostico de epidermolisis ampollosa distrofica recesiva generaliza-
da debido a una mutacion del colageno VII de la membrana basal.
La familia quiso tener otro hijo y se aconsejo analisis prenatal,
que rechazaron, naciendo el hermano de la paciente con la misma
enfermedad. Los dos hermanos siguen controles y se realizan cu-
ras habituales en nuestro hospital con un equipo multidisciplinar
de especialistas.

Discusion: La epidermolisis ampollosa distrofica (EAD) es una enfer-
medad genética caracterizada por fragilidad mucocutanea y epi-
dermolisis a nivel de la lamina densa debido a mutaciones en el
colageno VI, un filamento de anclaje de la membrana basal a la
dermis. Este defecto causa ampollas profundas que curan con cica-
trices y quistes milium, muchas veces con deformidades, adheren-
cias y alteraciones funcionales. La EAD puede ser heredada de
forma autosomica dominante o recesiva y a la vez se existen subti-
pos con diferentes fenotipos y manifestaciones extracutaneas. Es
muy importante hacer un diagndstico cuidadoso en las primeras
semanas de vida para un buen manejo y pronostico de la enferme-
dad. El gold estandar para el diagnostico es el mapeo antigénico
con anticuerpos marcados con inmunofluorescencia para localizar
el nivel de la ampolla. Hasta el momento no existe tratamiento
curativo pero en un futuro no muy lejano, la terapia génica podria
ser curativa.

Conclusiones: Presentamos el caso de 2 hermanos con EAD recesiva
con mutacion en el colageno VIl de la membrana basal, con impor-
tante afectacion cutanea. Resaltar la importancia del diagnostico
prenatal en las enfermedades genéticas con pronostico desfavora-
ble y que hasta dia de hoy no hay tratamiento curativo.

2. ULCERAS CUTANEAS PERSISTENTES SECUNDARIAS
A RADIOSINOVECTOMIA. DESCRIPCION DE DOS CASOS

L. Garcia Colmenero?, G. Martin Ezquerra?, J. Monfort®, L. Curto?,
R. Rovira? y R.M. Pujol?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Reumatologia. Hospital
del Mar. Barcelona. Espana.

Introduccion: La radiosinovectomia es un método efectivo utiliza-
do en el tratamiento de las sinovitis cronicas, basado en la inyec-
cion intraarticular de radionucleidos emisores de energia beta.
Dichos radionucledtidos destruyen de manera selectiva la membra-
na sinovial, inhibiendo asi el proceso inflamatorio y disminuyendo
los sintomas secundarios a este. La necrosis cutanea es una compli-
cacion conocida pero poco frecuente de dicha técnica. Describimos
dos casos de radionecrosis cutanea por itrio90, el radionucleido
habitualmente utilizado en radiosinovectomias de la articulacion
de la rodilla.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 82 afnos con gonartrosis bilateral
tratada con radiosinovectomia izquierda un mes antes. La paciente

consultaba por la aparicion de una Ulcera cutanea en la cara exter-
na de la rodilla izquierda asociada a gonalgia. En el estudio histo-
patologico se evidenci6 una fistula subyacente a la Ulceray en la
dermis circundante cambios cicatriciales, dilatacion vascular con
engrosamiento endotelial y extravasacion hematica, junto con la
presencia de fibroblastos estrellados. Las tinciones para microorga-
nismos y diversos cultivos bacteriologicos, fungicos y micobacterio-
logicos fueron negativos. Caso 2: mujer de 71 afos con gonartrosis
bilateral, a la que se habia practicado una radiosinovectomia iz-
quierda diez dias antes. Consultaba por gonalgia, impotencia fun-
cional y la aparicion de una Ulcera profunda en la cara externa de
la rodilla izquierda, en la que se intuia la presencia de una fistula.
El diagndstico se establecio en base a los antecedentes de la pa-
ciente, sin considerar necesaria la realizacion de exploraciones
complementarias.

Discusion: La necrosis cutanea es la complicacion local mas grave
de la radiosinovectomia. Se produce principalmente por una in-
yeccion paraarticular del radionucleido. Es un proceso poco fre-
cuente, aunque probablemente su incidencia real sea mayor de lo
que se intuye a partir de las escasas descripciones en la literatura.
La incorporacion sistematica de medidas preventivas como el con-
trol ecografico durante la técnica, la limpieza de la aguja con
suero salino antes de su retirada, o la inmovilizacion posterior de
la articulacion durante 48-72 horas, son maniobras utiles para evi-
tarla.

Conclusiones: La radionecrosis cutanea es una complicacion cono-
cida, pero poco frecuente de la radiosinovectomia. Su diagndstico
ante la aparicion de una Ulcera adyacente a una articulacion en la
que se haya realizado previamente esta técnica, considerando las
dificultades ocasionales que plantea un periodo de aparicion varia,
no siendo necesariamente una complicacion inmediata. Una técni-
ca adecuada resulta fundamental para evitar esta complicacion,
siendo el tratamiento, una vez desarrollada la Ulcera, fundamental-
mente quirlrgico, con una fistulectomia y la cirugia de colgajo pos-
terior.

3. ICTIOSIS EN BANADOR Y LA IMPORTANCIA
DEL GEN TGM-1

J.F. Mir-Bonafé?, E. Baselga-Torres?, R. Gonzalez-Sarmiento®,
E. Roé-Crespo?® y L. Puig-Sanz?

aServicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Universidad Autonoma de Barcelona. Barcelona. Espafa.
bDepartamento de Medicina Molecular. Universidad de Salamanca.
Espana.

Introduccion: La ictiosis en bafador o ictiosis en traje de bafo
(ITB) es un tipo infrecuente de Ictiosis congénita autosémica re-
cesiva (ICAR) que se presenta al nacimiento en forma de bebé
colodioén y evoluciona hasta adoptar su distribucion caracteristi-
ca simulando la forma de un bafiador de mujer. Esta entidad esta
producida por mutaciones en el gen TGM-1, el cual a su vez se
muestra implicado en otros subtipos de ICAR como la ictiosis la-
melar. Aunque un porcentaje de estas mutaciones son exclusivas
de la ITB, algunas de ellas son compartidas entre diferentes sub-
tipos de ICAR, por lo que existe importante variabilidad fenoti-
pica.

Caso clinico: Nina de 6 anos, sin antecedentes familiares de in-
terés se present6 al nacimiento en forma de bebé colodion, re-
solviéndose a las pocas semanas de vida con medidas de soporte.
Al ano de edad inicia cuadro en forma de escamas gruesas de
color marronaceo, afectando Unicamente regiones inguinales,
axilares, y tronco respetando cara, extremidades, manos y pies.
Por sospecha de ITB, se realiz6 estudio genético que confirmo
dicha sospecha al encontrar dos mutaciones patogénicas en he-
terocigosis en ambos genes TGM1. Se realiz6 tratamiento con
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N-acetil-cisteina (NAC) tdpica con mejoria notable. 3 afos des-
pués la madre consulta por nuevo embarazo, y dada la variabili-
dad en la expresion fenotipica de esta mutacion se realizd
diagnodstico prenatal, que descart6 la presencia de dichas muta-
ciones en el feto.

Discusion: Planteamos nuestro caso por ser el primero en el
que se realiza diagnostico genético prenatal para descartar mu-
taciones del gen TGM-1 en familiar de paciente afecto de Ictio-
sis en banador. Este se plantea no solo por la posibilidad de
desarrollar un cuadro de ITB sino por la opcion de sufrir con las
mismas mutaciones un cuadro generalizado como ictiosis lame-
lar.

Conclusiones: Presentamos un caso tipico de ITB, un cuadro de
ICAR muy infrecuente, con diagnostico genético confirmatorio y
buen control con emolientes y formulas con NAC. Destacamos la
importancia del gen TGM-1 en esta entidad asi como en el resto
de ICAR, compartiendo todas ellas mutaciones en este gen, pre-
sentando importante variabilidad fenotipica y fenotipos dinami-
Cos.

4. TUBERCULIDES PAPULONECROTICAS

F. Valenti-Medina?, S. Gomez-Armayones?, M. Bonfill-Orti?,
R. Penin®, J. Marcoval® y A. Jucgla?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: Las tuberculides papulonecroticas (TPN) es una enti-
dad muy poco frecuente actualmente en nuestro medio.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 71 ahos con un
cuadro de un ano de evolucion de maltiples papulas eritematovio-
laceas, algunas de centro necrotico, asintomaticas, distribuidas
simétricamente en la cara anterior de ambas piernas. La biopsia
mostroé granulomas en dermis superficial y perianexiales, con ne-
crosis central, histiocitos epitelioides y linfocitos alrededor, asi
como dafo vascular. La paciente presentaba febricula, pérdida de
peso, sudoracion nocturna y adenopatias periféricas de varios me-
ses de evolucion. La biopsia de ganglio mostro necrosis e inflama-
cion granulomatosa, en el cultivo crecié Mycobacterium
tuberculosis (MT) y el IGRA (Quantiferon®) fue positivo. Se diag-
nosticd de TPN secundaria a tuberculosis ganglionar diseminada.
Tras tratamiento antituberculoso mejoré tanto la sintomatologia
sistémica como las lesiones cutaneas, dejando hiperpigmentacion
residual y atrofia.

Discusion: Las tuberculides se consideran reacciones cutaneas de
hipersensibilidad debido a la diseminacion hematdgena de antige-
nos desde un foco distante de tuberculosis, por lo que los cultivos
y tinciones de Ziehl Neelssen son siempre negativos. Los resulta-
dos de PCR para MT no son utiles para el diagndstico ya que dife-
rentes series encuentran datos muy dispares en cuanto a
resultados positivos. Se asocia siempre o bien a tuberculosis acti-
va o bien a infeccion latente y es necesario que el test de la tu-
berculina o el IGRA sea positivo, ya que al ser reacciones de
hipersensibilidad se dan en pacientes con fuerte inmunidad celu-
lar contra el germen. Las TPN son mas frecuentes en gente joven,
aparecen en forma de brotes de multiples papulas que se ulceran,
distribuidas simétricamente sobre todo en extremidades. La his-
tologia suele mostrar acantosis, granulomas tuberculoides en der-
mis y de distribucién perifolicular, necrosis, vasculitis de pequefio
vaso e infiltrado inflamatorio mixto perivascular superficial y pro-
fundo. El tratamiento es el de la tuberculosis subyacente y es
frecuente la formacion de cicatrices.

Conclusiones: Aunque se trata de una entidad rarisima, ante un
paciente con papulas necroticas en extremidades con histologia de
vasculitis y granulomas, habria que incluir a las TPN en el diagnos-
tico diferencial.

Reunién Ordinaria. ;Cual es su
diagnostico dermatopatologico?

27 de noviembre de 2014

1. CARCINOMA CRIBIFORME PRIMARIO CUTANEO

M. Toro Montecinos, E. Rozas Muiioz, M.T. Fernandez Figueras,
J. Bassas Vila, L. Barboza Guadagnini y N. Rivera Ruiz

Hospital Universitari Germas Trias i Pujol. Badalona. Barcelona.
Espana.

Varoén de 43 anos con lesion en la extremidad superior derecha a la
que se le realizé exéresis. Se trata de un tumor sélido-quistico que
se localiza en la dermis reticular y que no se encuentra conectado
con la epidermis. El componente sélido esta compuesto de multi-
ples islotes de células basdfilas interconectados entre si. Entre este
componente solido se encuentran multiples espacios quisticos de
distintos tamafos. A mayor aumento las células presentan grandes
nlcleos hipercromaticos y atipicos, con presencia de imagenes de
secrecion apocrina por decapitacion. Con todos estos datos llega-
mos al diagnostico histopatolédgico de carcinoma cribiforme prima-
rio cutaneo. Este es un raro tumor de diferenciacion apocrina de
bajo grado de malignidad. Se presenta en adultos de mediana edad
y se localiza especialmente en extremidades. Desde el punto de
vista histologico debe diferenciarse del carcinoma basocelular ade-
noide y del carcinoma adenoide quistico. El tratamiento del carci-
noma cribiforme consiste en la exéresis aunque las recidivas son
frecuentes.

Reunion Ordinaria

18 de diciembre de 2014

1. POLIARTERITIS NODOSA CUTANEA EN LA INFANCIA.
DESCRIPCION DE 1 CASO

A. Agudo Garcia?, A. Vicente®, O. Figueroa-Silva©,
S. Gomez-Armayones?, M. Bonete, C. Baliu-Piqué’, M.A. Gonzalez®,
C. Rovirazy J. Anton"

aServicio de Dermatologia. Hospital Son Llatzer. Palma de
Mallorca. Espana. *Servicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan
de Déu. Barcelona. Espania. <Servicio de Dermatologia. Complejo
Hospitalario Universitario de Santiago. A Coruna. Espafia.
d4Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Bellvitge,
Barcelona. Espana. Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario de A Corufia. Espana. 'Servicio de Dermatologia.
Hospital Clinic. Universidad de Barcelona. $Servicio de Anatomia
Patolégica; "Servicio de Reumatologia. Hospital Sant Joan de Déu.
Barcelona. Espana.

Introduccién: La poliarteritis nodosa cutanea (PAN) es una vasculi-
tis necrotizante de arterias de pequeno y mediano tamano que pue-
de provocar necrosis tisular y afectar a multiples 6rganos. La PAN
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cutanea (PANc) es una variante de PAN limitada a la piel y ambas
comparten clinica cutanea e histologica, pero en la PANc no se
afectan organos internos. En la infancia, la PANc es poco frecuente
y afecta a cualquier edad, siendo mas severa en menores de
10 anos.

Caso clinico: Paciente varon de 10 afos, sin antecedentes de inte-
rés, que consulté por presentar desde hacia 2 meses nodulos erite-
matoviolaceos dolorosos en abdomen, espalda y zona pretibial
bilateral, acompanados de fiebre de 38 °C de 1 semana de evolu-
cion. No referia antecedente infeccioso ni toma de nuevos medica-
mentos. A la exploracion no presentaba adenopatias y las constantes
eran normales. Ante la sospecha inicial de paniculitis se realizd
analitica que Unicamente evidencio elevacion de reactantes de fase
aguda (PCR, VSG). Las serologias para virus hepatotropos y otros
microrganismos fueron negativas, asi como el faringotest y el PPD.
La radiografia de torax fue normal. Se inici6 tratamiento con ibu-
profeno sin mejoria, por lo que se anadieron corticoides orales y
posteriormente metotrexato e hidroxicloroquina, con mejoria 'y
posterior resolucion de las lesiones. Tras varios brotes durante
3 afos, el paciente pudo permanecer con tratamiento Unicamente
con metotrexato, pero recientemente ha presentado un nuevo bro-
te que ha requerido instaurar el tratamiento inicial y afadir mico-
fenolato, con mejoria progresiva.

Discusién: La PANc en la infancia es poco frecuente y cursa con
lesiones cutaneas variadas, como nodulos, livedo reticularis, ulce-
raciones e incluso gangrena periférica. Pueden aparecer sintomas
sistémicos como fiebre, artralgias, mialgias o neuropatia, limitadas
a las zonas con afectacion cutanea. Es necesario siempre descartar
alteracion de organos internos. No existen criterios diagndsticos ni
protocolo terapéutico, pero se pueden administrar corticoides to-
picos o antiinflamatorios en casos leves, reservando corticoides
orales, inmunosupresores e incluso terapia biologica para casos se-
veros o refractarios.

Conclusién: La PANc presenta buen pronéstico en general. Sin em-
bargo, en la infancia es importante realizar un diagnéstico tempra-
no, ya que en ocasiones puede presentar gangrena periférica.

2. HERPES SIMPLE GENITAL CRONICO HIPERTROFICO.
UN RETO TERAPEUTICO. EFICACIA DEL TRATAMIENTO
CON IMIQUIMOD TOPICO

G. Deza-Vargas?, G. Martin-Ezquerra?, L. Curto-Barredo?, J. Villar®,
R. Glerri® y R.M. Pujol®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Enfermedades Infecciosas.
Hospital del Mar. Barcelona. Espana.

Introduccion: La infeccion por el virus herpes simple (VHS) es con-
siderada la principal causa de Ulcera genital a nivel mundial. En
individuos VIH+ el aspecto clinico de la infeccion herpética puede
adquirir morfologias atipicas, con tendencia a la cronicidad y mala
respuesta al tratamiento convencional.

Caso clinico: Vardn de 45 anos, VIH+ en tratamiento antirretroviral
con cifras de linfocitos CD4+ de 232 x 10/uL, que presentaba dos
Ulceras dolorosas con unos bordes exofiticos y verrucoides en la
region pubica y escrotal de unos 4 meses de evolucion. El estudio
histologico de las lesiones evidencidé una hiperplasia epidérmica
pseudoepiteliomatosa y un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario
con abundantes células plasmaticas. En la epidermis ademas se po-
dian observar queratinocitos con cambios citopaticos sugestivos de
infeccion herpética, que inmunohistoquimicamente expresaban
antigenos del VHS-2. La PCR del exudado de la Glcera confirmo el
diagnostico de herpes simple genital por VHS-2. Tras distintas pau-
tas de antivirales (valaciclovir oral, aciclovir y foscarnet endoveno-
so0) no se objetivo mejoria clinica. Dada la refractariedad y
persistencia del proceso se inici6 tratamiento con imiquimod topico
al 5%, 3 aplicaciones/semana, objetivandose una mejoria progresi-
va con resolucion completa de las lesiones tras 4 semanas. Tras

4 meses de seguimiento, no ha habido evidencia de recidiva del
proceso.

Discusion: La variante hipertrofica del herpes genital puede apare-
cer en contexto de inmunosupresion, particularmente en pacientes
VIH+. La evolucion a esta variante se explicaria por una disregula-
cion de la respuesta inmunologica y el consecuente desequilibrio de
citoquinas. Estas formas pueden ser refractarias a los tratamientos
antivirales convencionales.

Conclusiones: El herpes simple genital hipertrofico es una rara va-
riante de herpes genital que debe incluirse en el diagnostico dife-
rencial de lesiones pseudotumorales genitales en pacientes
inmunodeprimidos. El imiquimod topico es un tratamiento eficaz,
seguro y bien tolerado que debe ser considerado dentro de las al-
ternativas terapéuticas en estos pacientes.

3. PACIENTE CON HIPERPIGMENTACION RETICULADA,
DISTROFIA UNGUEAL Y LEUCOPLASIA ORAL

G. Alhamwi, C. Rodriguez, I. Bielsa, M. Toro, N. Rivera,
L. Barboza, D. Game y C. Ferrandiz

Servicio de Dermatologia. Hospital Germans Trias i Pujol.
Badalona. Barcelona. Espana.

La disqueratosis congénita es una enfermedad incluida dentro de
las aplasias medulares hereditarias. Describimos el caso de un pa-
ciente de 12 anos afecto de aplasia de médula dsea y atrofia cere-
belosa, que acudio a nuestra consulta por distrofia ungueal en todas
las unas de manos y pies, hiperpigmentacion reticulada en cuello y
leucoplasia en lengua, por lo que se orienté como el sindrome de
Hoyeraal-Hreidarsson, variante de la disqueratosis congénita; pos-
teriormente se hizo test genético que confirmo el diagnéstico. La
disqueratosis congénita es debida a la mutacion en genes que codi-
fican proteinas que forman parte de la enzima telomerasa o que se
encargan de su mantenimiento, lo cual conlleva un tamano telomé-
rico mas corto que en la poblacion general, una limitacion en la
division celular que provoca la clinica de la enfermedad y el riesgo
de carcinogénesis. La mutacion frecuente es el gen DKC1 que se
encuentra en el cromosoma X. La clinica consiste en la triada mu-
cocutanea (distrofia ungueal, hiperpigmentacion reticular en piel,
y leucoplasia oral), aplasia de médula dsea, alteraciones dentales,
afectacion oftalmologica, pulmonar, hepatica, retraso del creci-
miento intrauterino, retraso del desarrollo, cabellos grises prema-
turos... El diagndstico es clinico y a través de test genéticos para su
confirmacion. El sindrome de Hoyeraal-Hreidarsson es una forma
grave de la enfermedad, que ademas de la clinica ya descrita sue-
len presentar microcefalia, hipoplasia de cerebelo y retraso men-
tal. Las complicaciones mas importantes son el riesgo de desarrollar
carcinomas escamosos (de alli la importancia de hacer un segui-
miento por el dermatélogo), neoplasias hematoldgicas y fibrosis
pulmonar. El Unico tratamiento curativo de la aplasia medular es el
trasplante de progenitores hematopoyéticos. Otras opciones de tra-
tamiento son los estimuladores de progenitores hematopoyéticos y
antioxidantes como la vitamina C.

4. LEIOMIOMATOSIS HEREDITARIA'Y CARCINOMA
DE CELULAS RENALES

C. Matas?, A. Vea?, M.R. Garcia?, J.M. Fernandez?, X. Soria?,
V. Sanmartin?, F. Vilardell® y J.M. Casanova?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Arnau de Vilanova. Lleida. Espana.

Presentamos el caso de una sefiora de 54 aios que se presentd con
varios leiomiomas cutaneos en la parte superior de la espalda. Entre
sus antecedentes destacaba una miomatosis uterina multiple que
requirié histerectomia a los 29 afos y un carcinoma de células rena-
les papilar tipo Il diagnosticado a los 51 afnos, de comportamiento
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muy agresivo, con metastasis pulmonares en el momento del diag-
nostico. Esta combinacion de entidades se produce por un sindrome
hereditario muy infrecuente que predispone a presentar tumores y
que implica al gen de la fumarato hidratasa, un gen supresor de tu-
mores que codifica una enzima que participa en el ciclo del acido
tricarboxilico. Esta mutacion se hereda de forma autosémica domi-
nante, requiriendo una mutacion en la linea germinal y una segunda
mutacion en su alelo homologo adquirida en la linea somatica. Tiene
una penetrancia incompleta, siendo alta para los leiomiomas cuta-
neos (casi del 100%), un poco menor para los miomas uterinos (75%)
y baja para el carcinoma de células renales (15%). El tratamiento es
multidisciplinar, implicando varios especialistas. Es importante te-
nerla en cuenta cuando se presenta un paciente que manifiesta al-
guna de estas patologias a edades precoces. En nuestro caso hemos
de pensar cuando un paciente presenta leiomiomas cutaneos, lo que
obliga a una historia familiar detallada y, en caso positivo, a la de-
terminacion de la alteracion y al consejo genético.

5. ENFERMEDAD LINFOPROLIFERATIVA T EBV+ SISTEMICA
DE LA INFANCIA

M. Bonfill-Orti?, F. Valenti-Medina?, S. Gomez-Armayones?,
F. Climent® y O. Servitje-Bedate?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: Existe una gran variedad de enfermedades linfopro-
liferativas asociadas al virus Epstein-Barr (EBV). Recientemente se
han descrito dos nuevas entidades, la enfermedad linfoproliferativa
T EBV+ sistémica de la infancia y el linfoma tipo hidroa vaccinifor-
me, que caracteristicamente debutan en la infancia.

Caso clinico: Vardn de 18 afios sin antecedentes relevantes que a
los 14 anos presento sindrome toxico asociado a episodios febriles

autolimitados e hipersensibilidad a picaduras de mosquito. Poste-
riormente, desarrolld alteracion de la funcion hepatica, pancito-
penia y hepatoesplenomegalia. Analiticamente destacaba
elevacion de transaminasas, alteracion de la coagulacion,
aumento de LDH y ferritina y pancitopenia. Se realiz6 un PET-TC
que mostro captacion de la pared posterior de la nasofaringe,
afectacion intersticial pulmonar y hepatoesplenomegalia. Se soli-
cito PCR de EBV en sangre, hallandose 13.000 copias. A nivel cuta-
neo presentaba lesiones eritematopapulosas en ambos pies que
fueron biopsiadas, observandose un infiltrado linfocitario atipico
con epidermotropismo. El inmunofenotipo demostré positividad
para CD3, CD2, CD7, CD56, TIA-1y EBERs; y negatividad para CD5,
CD4, CD8 y CD30. Se realizo6 biopsia del cavum evidenciandose
infeccion cronica activa por EBV. Con estos datos se llego al diag-
nostico de enfermedad linfoproliferativa T EBV+ sistémica de la
infancia. A pesar del tratamiento quimioterapico, el paciente mu-
rio6 3 meses después del diagnostico.

Discusion: La enfermedad linfoproliferativa T EBV+ sistémica de
la infancia es muy infrecuente en nuestro medio, siendo endémica
en Asia. Suele debutar en la infancia con afectacion de higado,
bazo, ganglios linfaticos, médula 6sea, piel y pulmones. El diag-
nostico definitivo requiere confirmacion histopatolégica, siendo la
biopsia cutanea la técnica mas sencilla. El inmunofenotipo es va-
riable, pero es indispensable demostrar infeccion de las células
por EBV con la técnica EBERs. Disponemos de distintas alternati-
vas terapéuticas como los inmunomoduladores, la quimioterapia y
el trasplante de precursores hematopoyéticos, siendo éste el que
obtiene una mayor tasa de respuesta. A pesar de esto, el curso
suele ser fulminante, con la muerte a las semanas o meses del
diagnostico. Lo mas interesante de nuestro caso fue la afectacion
de la nasofaringe, lo que nos lleva a plantearnos si esta enferme-
dad estaria relacionada con el linfoma extranodal T/NK, nasal

type.



