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Minicasos, Casos
Clinico-Patolégicos (1)

1. ADENOMA APOCRINO PSEUDOLINFOMATOSO

M. Jo Velasco?, V. Alegria Landa®, L. Prietoc, C. Santonja Garriga©,
M.S. Rodriguez Pinilla?, H. Kutznerdy L. Requena Caballero®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Fundacién Jiménez-Diaz. Madrid. Servicio de
Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.
Madrid. Espana. ‘Dermatopathologie Friedrichshafen.
Friedrichshafen. Alemania.

Hombre de 42 anos con lesion en el cuero cabelludo de rapido
crecimiento. Histologicamente se observo una lesion nodular bien
circunscrita en la dermis y el tejido celular subcutaneo, de bordes
netos. Constituida predominantemente por un denso infiltrado
linfoide. Incluia estructuras tubulares, y en menor cantidad quis-
tes. Algunos de estos tubulos alargados, estaban ramificados, y
presentaban células con una disposicion pseudoestratificada. Es-
tando tapizados por una doble hilera de células, la mayoria co-
lumnares con citoplasma eosindfilo, mostrando secrecion por
decapitacion, indicando su origen apocrino; otras eran poligonales
“claras” con citoplasma palido. El denso infiltrado inflamatorio
linfocitario requirio descartar un proceso linfoproliferativo. Estas
células mononucleares de escaso citoplasma, sin atipias nuclea-
res, expresaban LCAy CD99. La inmunohistoquimica mostro6 linfo-
citos B CD79 a, PAX8 positivos en menor cuantia que la poblacion
T (CD3, CD4, CD8, CD2, CD5). Por lo que es un infiltrado policlonal
linfocitario (B y T), de tipo infiltrado inflamatorio reactivo e ines-
pecifico, excluyendo la posibilidad de linfoma. El estudio inmuno-
histoquimico mostré inmunopositividad de las células que tapizan
los tubulos con CKAE1 AE3, CAM 5.2, MNF 116, CK7, CEA. Nuestro

diagnostico fue de adenoma apocrino pseudolinfomatoso. Nos
planteamos como diagnosticos diferenciales el tricoblastoma ada-
mantinoide y el espiroadenoma inflamado. El adenoma tubular
apocrino es una entidad rara. Descrita en 1972 por Landry y
Winkelmann. Presenta mayor frecuencia en mujeres, en extremi-
dades inferiores. Se ha asociado a nevus sebaceo. La histologia
que la describe generalmente no se acompanan de respuesta lin-
focitaria, y en los casos descritos esta es minima.

2. TUMOR DE SPITZ DE ALTO RIESGO

F. Pinedo Moraleda?, L. Lopez Brasal?, R. Minano Medrano®,
M. Cabezas Quintario?, A.L. Valencia Mesa?, M. Trujillo Coronado?,
E. Garcia Garcia® y J.L. Lopez Estebaranz®

aUnidad de Anatomia Patologica; ®Unidad de Dermatologia.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcén. Madrid. Espafia.

En algunas neoplasias spitzoides resulta imposible establecer con
certeza su comportamiento bioldgico (benigno o maligno). Urso uni-
fica estas lesiones en el término tumor de Spitz (TS), asignandoles
un riesgo bioldgico variable, basado en 10 caracteristicas histopa-
tologicas.

Caso clinico: Mujer de 45 afios con lesion tuberosa de 1 cm en cara
anterior de muslo derecho. La biopsia muestra una lesion melano-
citica con células fusiformes y epitelioides, en tecas grandes, irre-
gulares, fusionadas, con células aisladas en la dermis reticular. Se
contabilizan 4 mitosis por seccion, algunas en dermis reticular me-
dia, discreto ascenso pagetoide y un infiltrado linfoide moderado.
Discusion: Los nevus de Spitz, tumor de Spitz atipico y melanoma
spitzoide comparten una morfologia bastante similar, sin que ningu-
na técnica especial permita distinguirlas con certeza. Urso propone
un concepto univoco para los TS, cuyo riesgo bioldgico intrinseco
(bajo, moderado, alto) podria ser estimado sobre la evaluacion de
10 caracteristicas histopatologicas. Un TS con al menos una de ellas
se consideraria con riesgo bajo a moderado. Los TS con mitosis
dérmicas (> 4 por seccion), mitosis profundas o marginales y denso
infiltrado inflamatorio se diagnosticarian como de alto riesgo. Por
el contrario, las lesiones que no muestran ninguna de ellas y son
pequefas, simétricas, con células uniformes y maduracion evidente
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se etiquetarian como con riesgo muy bajo. Por supuesto, los resul-
tados de los analisis genéticos pueden utilizarse para una evalua-
cion adicional de riesgo, modificando la clasificacion propuesta
para cada caso.

3. MELANOMA CUTANEO ANGIOMATOIDE PRIMARIO.
A PROPOSITO DE UN CASO

P. Fonda Pascual?, C. Pindado Ortega?, I. Pinilla Pagnon®,
L. Pefia Jaimes® y C. Moreno Garcia del Real®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espana.

Una paciente de 63 anos de edad, sin antecedentes personales de
interés que acude a consultas de Dermatologia por presentar cam-
bios de aproximadamente 1 afio y medio de evolucion en una lesion
que segln referia presentaba desde siempre. Comentaba que recien-
temente le habia sangrado profusamente, disminuyendo significati-
vamente de tamafo. A la exploracion dermatoldgica destacaba una
tumoracion violacea oscura en region interescapular derecha de
aproximadamente 1,5 cm de didmetro maximo. Esta tumoracion cre-
cia sobre una papula marronacea poco sobreelevada. En la dermatos-
copia se observaban pseudolagunas con vasos irregulares en su seno,
sobre una lesion en empedrado regular. No se visualizaron otras le-
siones en la exploracion clinica completa. Se realizo6 biopsia excisio-
nal de la lesion observandose en el estudio histolégico una lesion
melanocitica con escasos nidos junturales y un importante compo-
nente intradérmico sin signos de atipia. En el seno de ésta se obser-
vaba una tumoracion nodular de naturaleza melanocitica formado
por células de mediano tamaio, con pleomorfismo nuclear evidente
asi como mitosis frecuentes. Se observaban también grandes canales
con apariencia angiomatosa revestidos de células neoplasicas, con
negatividad para D2-40 y CD-31, aunque con marcaje para tinciones
melanociticas especificas. Dados los hallazgos clinicos e histologicos,
se confirmo el diagnostico de melanoma angiomatoide primario. El
melanoma angiomatoide es una variante extremadamente infrecuen-
te de melanoma, habiéndose descrito en la literatura 5 casos hasta
el momento. Sélo se ha descrito previamente un caso de melanoma
angiomatoide aparentemente primario como el de la paciente pre-
sentada, siendo en general un patron morfologico del melanoma me-
tastasico con elevada agresividad.

4. LEISHMANIASIS SILENTE, HALLAZGO INCIDENTAL
EN UN SARCOMA DE KAPOSI

C. Ramos-Rodriguez, J. Gonzales, N. Villasanti, I. de Lara, J. Sanz,
P. Montero, L. Gonzales, F. Relea, M. Delgado, F. Martin,
C. Mendoza y R. Lépez

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Ciudad Real.
Espana.

Paciente vardn de 38 afos, diagnosticado de VIH, en tratamiento,
que acude con un tiempo de enfermedad 1 mes, por placas erite-
mato-violaceas en miembros superiores y un nddulo de color similar
a la piel el cuero cabelludo. Se le hace una biopsia del brazo y en
ella se ven, en dermis reticular, maltiples canales vasculares de
tapizados por endotelio prominente, que disecan los haces de cola-
geno, y en el intersticio infiltrado linfo-plasmocitario con escasos
histiocitos que contienen numerosos amastigotes de leishmania. El
endotelio de los vasos fue HVH 8 positivo. Con la sospecha de quis-
te, se extirpo de la lesion de cuello cabelludo y se encontré en
TCSC, una tumoracion solida formada por células fusiformes, que
formaban haces de distribucion al azar, y que estaban entremezcla-
dos con macrofagos cargados de amastigotes de leishmania. Las
células tumorales eran D2-40, CD34 y HVH 8 positivas. Se hallé DNA
de Leishmania en sangre y en la piel biopsiada. El nUmero de copias
y la carga viral del paciente eran indetectables.

5. TUMOR BASOMELANOCITICO MALIGNO O CARCINOMA
BASOCELULAR COLONIZADO POR UN MELANOMA.
¢ES IMPORTANTE DISTINIGUIRLOS?

V. Traves?, O. Sanmartin?, C. Serra?, C. Requena?,
P. Messeguer Garcia® y M. Martinez Benaclocha®

aInstituto Valenciano de Oncologia. IVO. Valencia. "Hospital Lluis
Alcanyis de Xativa. Valencia. Espafia.

Varén de 73 afnos con tumoracion en mejilla de coloracion negruz-
ca, con diagndstico clinico de carcinoma basocelular pigmentado o
melanoma. Se realizd exéresis de la lesion con margenes libres. El
estudio histopatologico mostraba una neoplasia infiltrante con un
doble componente celular, epitelial y melanocitico entremezcla-
do, ambos malignos. No vimos zonas de melanoma in situ o de hi-
perplasia melanocitica atipica en la epidermis vecina al tumor.
Nuestro diagnéstico histologico fue inicialmente de Tumor basome-
lanocitico maligno. Tras consultar el caso el diagnostico final fue el
de un carcinoma basocelular colonizado por un melanoma (en el
tumor habia zonas de melanoma in situ, que no vimos, en la epi-
dermis adyacente al tumor, que favorecian esta Gltima interpreta-
cion). El componente de melanoma se consider6 in situ. Unos
meses después el paciente tuvo metastasis de melanoma maligno
en los ganglios del cuello. Los auténticos tumores basomelanociti-
cos malignos son raros. Se trata de tumores bifenotipicos con una
doble poblacion de células malignas (queratinocitos y melanocitos)
intimamente entremezcladas. Tanto en los auténticos tumores
basomelanociticos malignos (sin componente de melanoma in situ
en la epidermis vecina) como en los casos de melanomas que colo-
nizan un carcinoma basocelular, se ha planteado una cuestion filo-
sofica: ; Deberia un melanoma que esta confinado dentro de los
nidos de un carcinoma basocelular (invasivos per se) ser considera-
do un tumor invasor o deberia ser considerado un melanoma in
situ, ya que las células de melanoma estan inmersas dentro de los
nidos del carcinoma. El curso evolutivo de nuestro paciente ayuda
a responder esta cuestion.

6. ALGORITMO DIAGNOSTICO PARA UN TUMOR CUTANEO
CON EXPRESION DE CITOQUERATINA Y DESMINA

V. Sabater Marco?, R. Ballester Sanchez®, J.A. Garcia Garcia?,
R. Botella Estradac y M. Martorell Cebollada?

aServicio de Anatomia Patoldgica. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Valencia. *Servicio de Dermatologia.
Hospital La Plana. Vila-real. Valencia. <Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario La Fe. Valencia. Espaha.

Presentamos a una mujer de 72 afos con un tumor cutaneo en la
espalda. Una biopsia punch del tumor puso de manifiesto una neo-
plasia de células indiferenciadas que se acompanaba de infiltrado
inflamatorio perivascular. Las células tumorales eran pequenas,
redondas, fusiformes y epitelioides e infiltraban fibras de colageno
escleroso. Un panel basico de inmunohistoquimia demostro en las
células neoplasicas fuerte expresion de CKAE1/3 y desmina con
S-100, CD34 y CD45 negativos. La coexpresion de CK y desmina
plante6 el diagnostico diferencial entre algunos tumores de partes
blandas como el leiomiosarcoma, sarcoma miofibroblastico de bajo
grado y sarcoma de célula folicular dendritica. Sin embargo, la ex-
presion nuclear de miogenina y MyoD1 llevaron al diagndstico de
rabdomiosarcoma esclerosante. En la nueva clasificacion WHO (1),
éste raro subtipo de rabdomiosarcoma descrito por Mentzel y Ka-
tenkamp en 2000, junto a la variedad fusiforme constituyen una
entidad Unica. En ambas neoplasias se han identificado mutaciones
recurrentes en el gen MYOD1 (1) a diferencia del rabdomiosarcoma
de células fusiformes infantil o congénito que muestra reordena-
miento del gen NCOA2 (2). La sobreexpresion de ALK en éste y otros
rabdomiosarcomas sugiere un papel oncogénico y la posibilidad de
tratamiento con inhibidores de ALK.
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7. DOS NUEVOS CASOS DE LINFANGIOENDOTELIOMA
BENIGNO

E.C. Lopez Jiménez?, G. Marrero Aleman?, S. Ponce de la Cruz?,
J. Rodriguez Lopez?, T. Montenegro Damaso®
y L. Borrego Hernando?®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario Insular-Materno Infantil
de Gran Canaria. Las Palmas de Gran Canaria. Espana.

El linfangioendotelioma benigno, o linfangioma adquirido progresi-
vo, es una proliferacion vascular linfatica con 58 casos descritos en
la literatura.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 73 anos, desde los 2 afos previos
presenta en los cuadrantes inferiores de mama izquierda, una pla-
ca eritemato-edematosa mal delimitada. L amamografia fue com-
patible con carcinoma inflamatorio. Caso 2: mujer de 44 anos que
presenta en muslo izquierdo una placa eritematomarronacea asin-
tomatica de crecimiento progresivo desde hacia 4 meses, superficie
rugosa, bordes mal definidos y consistencia blanda. La ecografia
mostraba engrosamiento del margen cutaneo, hiperecogenicidad y
multiples imagenes anaecoicas tabicadas en el tejido subcutaneo.
En ambos casos la biopsia cutanea mostré en dermis papilar y reti-
cular, disecando lo haces de colageno, espacios vasculares irregula-
res, recubiertos por una capa simple de células endoteliales sin
atipias. Las tinciones inmunohistoquimicas fueron positivas para
CD31y D2-40, y negativa para VHH-8. A los tres meses, la lesion del
primer caso se resolviéo completamente y la del segundo permane-
cia estable.

Discusion: El linfangioendotelioma benigno se presenta como pla-
cas eritematosas, violaceas o marronaceas, de crecimiento lento en
cualquier localizacion. A nivel clinico puede confundirse con mor-
fea, exantema fijo medicamentoso, liquen plano o tumores vascu-
lares. Histoldégicamente debe diferenciarse del angiosarcoma de
bajo grado y el sarcoma de Kaposi inicial. El curso es indolente o
lentamente progresivo, habiéndose descrito otro caso de resolucion
completa espontanea como nuestro primer caso.

8. TUMOR FIBROHISTIOCITICO PLEXIFORME
(HISTIOCITOMA FIBROSO PLEXIFORME), VARIANTE
XANTOMATOSA-LIPIDIZADA, DE CARACTER RECIDIVANTE
DE LA INFANCIA

M.A. Idoate?, M. lvars®, J.J. Paricio?, J. Arabe® y P. Redondo®

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; Departamento de
Dermatologia. Clinica Universitaria de Navarra. "Departamento
de Anatomia Patoldgica. Hospital de Navarra. Espana.

Introduccion: El tumor fibrohistiocitico plexiforme (TFHP) es una
rara entidad clinico-patoldgica descrita por Enzinger que plantea
diagnostico diferencial con otras proliferaciones de caracter fibro-
histiocitico benignas y malignas. Tomando como referencia este
caso se estableceran las caracteristicas diferenciales de esta neo-
plasia anatomopatoldgica de histogénesis fibrohistiocitica.

Caso clinico: Nifio de 5 afos con historia de una tumoracion recidi-
vante localizada en la region subescapular derecha, que se inicia a
los dos anos, motivo por el que ha sido intervenido en cuatro oca-
siones. El tumor no ha desarrollado metastasis. No refiere historia
familiar. No constan alteraciones analiticas de interés. En la actua-
lidad presenta una nueva recidiva subcutanea de 2 x 1,5 cm y con-
tenido graso. Se realiza nueva exéresis de la lesion y un amplio
estudio inmunohistoquimico. Histopatologicamente, consiste en
una proliferacion mesenquimal de caracter infiltrativo, vagamente
multinodular, localizada en dermis profunda e hipodermis. El tumor
esta compuesto por nidos de células mono o multinucleadas de as-
pecto xantomatoso. Se observa ademas fibrosis colagénica marcada
intercelular. No se reconoce necrosis, atipia ni hemorragia. Las cé-
lulas tumorales son inmunorreactivas frente a diversos marcadores,

como vimentina, CD-68, proteina S-100, caldesmdn, calponina, CD-
34, HHF-35, CD-163 y factor Xllla. El componente fibroso muestra
ligera inmunorreactividad frente a CD-34. La actividad Ki-67 es
menor del 1%. EL tumor en las sucesivas recidivas no mostré un
cambio en su morfologia.

Conclusiones: El TFHP puede adoptar un inusual patrén xantoma-
toso, de aparente benignidad, pero que tiende a recidivar. Este
tumor, que se asocia tipicamente a nifios y jovenes, debe ser dife-
renciado de otras lesiones afines.

9. TUMOR MIOFIBROBLASTICO INFLAMATORIO CUTANEO
MULTIPLE EN UNA PACIENTE ADULTA

L. Al6s?, D. Morgado®, C. Baliu® y J.M. Mascaré®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Clinic. Universidad de Barcelona. Barcelona. Espaia.

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios (TMIs) pueden presen-
tarse en cualquier localizacion del organismo, siendo mas fre-
cuentes en visceras internas y tejidos blandos, y en pacientes
pediatricos o jovenes. La patogenia de estas lesiones no esta acla-
rada; estudios moleculares recientes y la evolucion de algunos
casos apoyan que se trate de una verdadera neoplasia de poten-
cial maligno intermedio. Presentamos el caso de una mujer de 67
con antecedentes de miositis y autoinmunidad (ANA+, Ro52+), que
trato durante 2 afios con prednisona. Seis meses después de fina-
lizar el tratamiento present6 una tumoracion de crecimiento muy
lento en porcion posterior de muslo izquierdo, indurada y rojiza,
de bordes mal definidos, que alcanzé 4 cms. de dimension maxi-
ma. Se realizo biopsia y posteriormente exéresis de la lesion. His-
tolégicamente estaba constituida por una proliferacion de células
fusiformes formando patron fasciculado que ocupaban toda la
dermis y alcanzaban el tejido celular subcutaneo. Se acompana-
ban abundantes células inflamatorias mixtas, con predominio lin-
fo- histiocitario. Destacaba formacion de ocasionales centros
germinales linfoides. La proliferacion fusiforme expresaba acti-
nas, siendo negativos el resto de marcadores testados (proteina
s-100, CD34, citoqueratinas, desmina, etc.). ALK fue negativo. Al
cabo de 3 meses la paciente present6 una nueva lesion en abdo-
men de idénticas caracteristicas clinicas e histoldgicas. Tras la
extirpacion de ambas lesiones la paciente esta actualmente libre
de lesion tras un aio de seguimiento. Los TMIs cutaneos son infre-
cuentes, especialmente en edad adulta. Este es el primer caso
reportado con presentacion de multiples lesiones.

10. LEIOMIOSARCOMA CUTANEO

B. Llombart?, J. Cruz®, C. Requena?, V. Traves®, L. Calomarde?,
I. Machado® y O. Sanmartin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica.
Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Espaiia.

El leiomiosarcoma (LMS) cutaneo se clasifica en LMS dérmico, sub-
cutaneo o cutaneo metastasico. El prondstico es peor cuanto mas
profunda sea la lesion. Algunos autores consideran que las lesio-
nes localizadas en dermis con minima afectacion hipodérmica no
deberian considerarse como sarcomas, porque tiene poca tenen-
cia a producir metastasis y proponen denominar a estas lesiones
neoplasias atipicas intradérmicas del musculo liso. Presentamos el
caso de una mujer de 39 anos sin antecedentes de interés, con
una lesion localizada en pubis de aproximadamente dos afos de
evolucion, de crecimiento lento y progresivo y discretamente do-
loroso a la palpacion. La biopsia muestra una tumoracion dérmica
mal delimitada que infiltra todo el espesor de la dermis e invade
parcialmente el tejido celular subcutaneo constituida por fascicu-
los de células fusiformes entrelazadas con una doble poblacién
celular. La zona mas superficial esta constituida por células fusi-
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formes con nlcleos elongados y extremos romos sin atipia citolo-
gica ni mitosis, junto con otra poblacion fusocelular atipica,
localizada en la parte profunda de la tumoracion, mas densamen-
te celular, con mayor pleomorfismo, y aumento del nUmero de
mitosis. El estudio inmunohistoquimico muestra positividad para
vimentina, actina muscular especifica, desmina y h-caldesmon. La
mayoria de los LMS cutaneos se originan de novo y so6lo de manera
excepcional se ha descrito que surgen a partir de un piloleiomio-
ma o un angioleiomioma preexistente. En el presente caso se dis-
cute si la lesion corresponde a un LMS sobre un piloleiomioma o si
se trata de un LMS cutaneo con zonas de bajo grado y con zonas
mas pleomorficas en profundidad.

11. LIPOMA PLEOMORFICO DERMICO

A. Cordoba?, A. Panizo?, C. Llanos?, C. Arean?, D. Requena?,
Oscoz® e I. Yanguas®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espaha.

Mujer de 90 que acude a consulta por lesiones faciales que corres-
ponden a queratosis seborreicas. Durante la exploracion se apre-
cia en area supraclavicular derecha una lesion sesil de color piel y
consistencia blanda elastica de 1 cm de diametro. La paciente
refiere que ha crecido. Con diagnéstico de neurofibroma, se reali-
za punch. Se observa una poblacion de células fusiformes y pleo-
morficas que ocupa la dermis hasta TCS y que se disponen en
fasciculos o agregados con un patron infiltrativo. Se acompainan
de adipositos maduros (Figura 1). Se observan algunas mitosis. Se
realiza estudio inmunohistoquimico y se evidencia positividad
para Vimentina, CD34, CD99 y p16. Las células pleomorficas son
negativas para S-100 que marca los adipositos maduros (Figura 2).
El anticuerpo anti-Rb resulta negativo. El estudio de FISH para
MDM?2 y p16 resultan negativos.

12. MUCINOSIS FOLICULAR EN UNA ADOLESCENTE:
¢MICOSIS FUNGOIDE FOLICULOTROPA O ROSACEA
PAPULOPUSTULOSA?

F. Pinedo Moraleda?, L. Lopez Brasal?, L. Ascanio Armada®,
M. Cabezas Quintario?, A.L. Valencia Mesa?, M. Trujillo Coronado?,
E. Garcia Garcia® y J.L. Lopez Estebaranz?

aUnidad de Anatomia Patologica; *Unidad de Dermatologia.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcon. Madrid. Espafia.

La mucinosis folicular (MuF) se presenta histologicamente como de-
positos de mucina en el epitelio folicular, acompanados de infiltra-
do linfocitario. Existen formas primarias (sin enfermedad asociada)
y secundarias (que acompanan o preceden a procesos linfoprolife-
rativos, generalmente micosis fungoide -MF-). La micosis fungoide
foliculotropa (MFF) es una variante poco frecuente y agresiva de MF
caracterizada por la presencia de un infiltrado linfoide atipico foli-
cular, acompanado o no de mucinosis folicular, siringotropismo y/o
epidermotropismo, con afectacion preferente de cabeza y cuello.
La edad media es de 60 anos siendo muy rara en la infancia y ado-
lescencia.

Caso clinico: Mujer de 16 anos, natural de Per(, con brotes recu-
rrentes de lesiones papulosas parcialmente descamativas en ambas
mejillas desde hace dos anos, en tratamiento con corticoides y me-
tronidazol topicos y doxiciclina. En la biopsia se observé mucinosis
y permeacion del epitelio folicular por numerosas células linfoides
CD3+, CD7- y 1CD4/CD8. Se demostro reordenamiento monoclonal
de TCR.El estudio de extension mediante pruebas de imagen y ana-
liticas resulto negativo. Se inici6 tratamiento con ivermectina topi-
ca, con mejoria de las lesiones.

Discusion: No se conoce con exactitud la significacion clinica de la
clonalidad de los linfocitos T en algunas MuF. Sin embargo, resulta

aconsejable un seguimiento estrecho, siendo la evolucion bioldgica
la que determine la naturaleza del proceso.

13. COEXISTENCIA DE LINFOMA NO HODGKIN B
DE CELULA GRANDE DIFUSO Y MICOSIS FUNGOIDE:
A PROPOSITO DE UN CASO

A. Teijo Quintans, M.T. Yebra-Pimentel Vilar, A. Alvarez Garcia,
W. Martinez Gomez y A. Concha Lépez

Servicio de Anatomia Patoldgica. Servicio de Dermatologia.
Complexo Hospitalario Universitario A Corufa. Espana.

Mujer, de 51 anos que presenta eritema facial y en cuero cabelludo
con prurito generalizado, que no mejora con tratamiento habitual. Se
realiza biopsia de cuero cabelludo, que fue diagnosticada de mucino-
sis folicular, iniciandose tratamiento. A los dos meses presenta poca
mejoria, con gran eritema facial y picor intenso iniciandose meto-
trexate. Un mes mas tarde se observan numerosas papulas y nédulos
en cuero cabelludo, zona supralabial y costados por lo que se biopsia
una papula, observandose una tumoracion de células de habito linfoi-
de de dos tipos, unas grandes con fenotipo B y Ki67 alto (70%) y otros
linfocitos mas pequefios, en los margenes de la lesion, con un fenoti-
po T,que tienen epidermotropismo formando microabscesos e image-
nes de foliculotropismo.En el TAC no se observaron adenopatias y la
biopsia de médula no presentaba infiltracion. La lesion presentaba
reordenamiento clonal para Ig H y TCR, siendo diagnosticada como
LBCG coexistiendo con una micosis fungoide, asociada a una mucino-
sis folicular. La paciente comenzo 6 ciclos de quimioterapia (RCHOP).
Los linfomas compuestos (LC) se definen como dos o mas linfomas
morfoldgica y inmunofenotipicamente distintos que afectan al mismo
6rgano o tejido. La micosis fungoide (MF) se ha asociado a otros linfo-
mas no Hodgkin de estirpe B o T. Sin embargo, se han descrito casos
aislados de LC primarios cutaneos, muy infrecuentes, de los que solo
hay publicados 7 casos (Linfomas Compuestos Primarios Cutaneos.
Salma Machan, Camacho Castaneda, Requena).

14, MULTIPLES PAPULAS FACIALES PERSISTENTES,
SIMULANDO UNA HIPERPLASIA LINFOIDE REACTIVA
DE CELULAS B, COMO MANIFESTACION CUTANEA DE
LINFOMA DE CELULAS T ANGIOINMUNOBLASTICO

F. Gallardo, L. Garcia Colmenero, D. Lopez Aventin, B. Sanchez,
C. Barranco, J. Gimeno, L. Colomo y R.M. Pujol

Hospital del Mar. Barcelona. Espana.

El linfoma T angioinmunoblastico (LTAI) deriva de las células T coo-
peradoras foliculares, expresa marcadores de centro germinal y da
lugar a una hiperactivacion de las células B. Suele manifestarse con
adenopatias periféricas, sintomas sistémicos y gammapatia policlo-
nal. Las lesiones cutaneas especificas son una de las manifestacio-
nes extranodales mas frecuentes. Los hallazgos histopatoldgicos
pueden ser inespecificos. Mujer de 53 afos que consulté en 2013
por multiples papulas eritematoviolaceas de 2-5 mm en la region
frontal, de 5 afios de evolucion. En el estudio histologico se observd
una proliferacion linfoide Ty B en forma de agregados nodulares en
los que la poblacion B se organizaba en foliculos linfoides primarios
(CD20, Bcl2+ CD23+, Bcl6-, CD10-, CD5-) con un componente T sin
atipias celulares en periferia. No clonalidad B. Con el diagnostico
de hiperplasia linfoide reactiva, la paciente fue tratada con anti-
bioticos orales y corticoides topicos con escasa respuesta. En 2016
se realiza una nueva biopsia, evidenciando cambios similares a los
previos, con presencia de clonalidad T, sin reordenamiento clonal B
ni restriccion de cadenas ligeras de las inmunoglobulinas. En el TAC
toraco-abdominal se objetivaron adenopatias espinales y supracla-
viculares y en la biopsia ganglionar cambios de LTAI. Al revisar las
biopsias cutaneas se observa expresion PD-1 en componente T y
componente monoclonal idéntico al detectado a nivel ganglionar.
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Estudio sangre periférica: 0,62% de los linfocitos T CD4+CD3s-CD7-y
presencia idéntica clona linfoide T. El conocimiento de este patron
clinico-patologico como forma de presentacion de un LTAI resulta
importante para evitar posibles errores diagndsticos.

Comunicaciones orales (1)

1. ENFERMEDAD DE MORBIHAN: ESTUDIO
HISTOPATOLOGICO E INMUNOHISTOQUIMICO DE 14 CASOS

Y. Pérez Gonzalez?, J.L. Ramirez Bellver®, M. Llamas Velascos,
L. Requena Caballero? y A. Carslon®

9FEA de Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario Fundacion
Jiménez Diaz, Madrid. "Residente de Dermatologia. Hospital
Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. ‘FEA de
Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. °FEA
de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz.
Madrid. Espana. ¢FEA de Dermatologia. Albany Medical Collage.
Estados Unidos.

La enfermedad de Morbihan (EM) es una rara condicion cutanea
caracterizada clinicamente por edema y eritema persistente en el
area central o parte superior de la cara con un curso cronico y re-
currente. Se desarrolla como complicacion de la Rosacea aunque se
han descrito casos no asociados. Es un diagnodstico de exclusion.
Histopatoldgicamente los hallazgos son inespecificos. Se desconoce
su causa, lo que dificulta su tratamiento. Presentamos una revision
de 14 casos de EM. La presentacion clinica mas frecuente fue en
forma de placa edematosa con crecimiento progresivo. Cuatro de
los pacientes presentaron decidiva en un lapso de entre 2 y 5 afos.
Desde el punto de vista histopatologico 13 de 14 pacientes presen-
taron dilatacion de vasos capilares y aumento del numero de mas-
tocitos, 10/14 presentaron edema intersticial y en 6/14 se observd
elastosis solar y granulomas perivasculares. Se realizo CD68 y CD14
con los que se pudo identificar los granulomas perifoliculares inclui-
dos 2 casos en los que no se habian identificado previamente con
HE. Con CD31 y D2-40 se observo solapamiento de ambos marcado-
res en los vasos capilares, con CD117 se identificd un aumento del
numero de mastocitos, se cuantificaron en 10 campos de gran
aumento con unos rangos que oscilan entre 1,8 y 11,5. La mayoria
de nuestros casos no corresponden a pacientes con historia previa
de Rosacea por lo que consideramos que podria tratarse de una
entidad no asociada a Rosacea, la presencia de granulomas perivas-
culares a pesar de no ser un hallazgo constante es de ayuda para
confirmar el diagndstico de EM aunque no es necesaria para reali-
zarlo. A pesar de los resultados obtenidos el CD68 y el CD14 no re-
sultan especialmente Gtiles para identificar la presencia de
granulomas.

2. ESTUDIO INMUNOHISTOQUIMICO DE MARCADORES
DE CELULAS MADRE EN PIEL NORMAL

L. Requena?, V. Alegria® y H. Kutzner®

aServicio de Dermatologia. Fundacion Jiménez Diaz. Universidad
Auténoma. Madrid. Espana. ®Dermatopathologie Laboratory.
Friedrichshafen. Alemania.

En los Gltimos afos se ha investigado la expresion de numerosos
marcadores inmunohistoquimicos para detectar células madre en la
piel. Ademas muchos de estos marcadores tienen utilidad en el es-
tudio histogenético y en el diagnostico diferencial histopatologico
entre neoplasias cutaneas que muestran hallazgos histopatologicos
similares. Estos marcadores de células madre incluyen CK15 y PHL-
DA-1 como marcadores de células madre epiteliales y nestina, CD34

y p75 como marcadores de células madre mesenquimales. Presen-
tamos nuestros resultados del estudio inmunohistoquimico de CK15,
PHLDA-1, nestina, CD34 y p75 en piel normal de distintas localiza-
ciones, resaltando las estructuras cutaneas y las células presentes
en la piel normal que expresan cada uno de estos marcadores, asi
como su posible significado histogenético. Se discute también la
expresion de estos marcadores en el diagnostico diferencial histo-
patologico entre neoplasias cutaneas, fundamentalmente neopla-
sias con diferenciacion folicular, que muestran hallazgos
histopatoldgicos similares.

3. LA DETECCION DE ADN DEL PARVOVIRUS B19

EN LAS BIOPSIAS CUTANEAS EN GRAN NUMERO

DE PROCESOS DERMATOLOGICOS LE RESTA SIGNIFICADO
PATOGENICO. ESTUDIO DE 1.749 PACIENTES

C. Santonja?, M. Jo?, H. Kutznercy L. Requena®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia. ‘Dermatopathologie
Friedrichshafen. Alemania.

El Parvovirus B19 (PVB19) causa el eritema infeccioso, hidrops
fetal y anemia en inmunodeprimidos; se lo ha relacionado con 40
dermatosis, debido a la deteccion de su ADN en biopsias cuta-
neas. Investigamos mediante PCR para PVB19 1.815 biopsias de
1.749 pacientes. Criterios de seleccion fueron 1) sospecha de
primoinfeccion por PVB19, 2) patréon histopatoldgico sugestivo
de exantema virico (infiltrado linfocitario perivascular con ex-
travasacion hematica, dermatitis granulomatosa intersticial), y
3) diagnostico clinico-histopatologico de alguno de los procesos
dermatologicos relacionados en la literatura con PVB19. En 92
casos se hizo inmunohistoquimica de la proteina virica VP2. Se
detecté ADN de PVB19 en 402 biopsias de 394 pacientes, (edad
media, 35 afios, proporcion mujeres/hombres 1,7/1). Los diag-
nosticos de sospecha mas frecuentes fueron vasculitis, pitiriasis
liquenoide, pitiriasis rosada, eczema, liquen plano, psoriasis,
purpura, eritema cronico migrans y granuloma anular. Todos los
patrones histopatoldgicos de inflamacion estuvieron representa-
dos, sobre todo perivascular (PV), PV con espongiosis y PV con
inflamacion liquenoide. La proteina virica VP2 se observo en el
endotelio de vasos dérmicos superficiales Gnicamente en 3 casos
de dermatosis purpurica en guantes y calcetines. La piel es uno
mas de los tejidos en los que puede permanecer el PVB19, tras
la primoinfeccion. La mera presencia de su ADN, en ausencia de
otros datos de infeccion activa (serologia, ADN en suero, demos-
tracion del virus in situ mediante inmunohistoquimica o hibrida-
cion in situ) no permite concluir su participacion etioldgica en la
mayor parte de las afecciones dermatoldgicas con las que en la
literatura se lo ha relacionado.

4. PATOLOGIA VULVAR DE PRESENTACION
POCO HABITUAL

S. Ortiz Reina?, A. Lopez Avila®, S. Montalban Romero?, R. Larac
y A. Ortiz Gonzalez?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia;
<Servicio de Ginecologia y Obstetricia. Hospital Universitario
Santa Maria del Rosell de Cartagena. Murcia. Espana.

La abundante y heterogénea patologia que afecta a la piel que re-
viste la vulva, mucha de ella de caracteristicas clinico-patoldgicas
y manejo terapéutico peculiar, requiere un abordaje multidiscipli-
nario en las unidades de patologia vulvar. Presentamos una serie de
casos clinico-patoldgicos procedentes de nuestra unidad de patolo-
gia vulvar, de presentacion poco habitual.

» Sarcoma de Kaposi de localizacion vulvar.

» Afectacion vulvar por una enfermedad de Darier.
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e Mixomas vulvares en un Complejo de Carney

« Histiocitosis de células de Langerhans en vulva.

» Enfermedad de Behcet.

o Carcinoma queratinizante de células escamosas sobre linfan-
giectasias adquiridas de vulva.

« Micosis fungoide en vulva.

5. SINDROME DE SWEET HISTIOCITOIDE: NUEVAS
EVIDENCIAS INMUNOHISTOQUIMICAS DE LA NATURALEZA
MIELOIDE DEL INFILTRADO

V. Alegria?, S.M. Rodriguez Pinilla®, A. Santos Brizc,
J.L. Rodriguez Peraltod, V. Alegree, L. Cerronif, H. Kutzner?
y L. Requena?

aDepartamento de Dermatologia; ®Departamento de Anatomia
Patologica. Fundacion Jiménez Diaz. Universidad Auténoma.
Madrid. Espana. ‘Departamento de Dermatologia. Hospital Clinico
Universitario. Salamanca. Espana. “Departamento de Anatomia
Patolégica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafia.
eDepartamento de Dermatologia. Hospital General. Valencia.
Espana. ‘Department of Dermatology. Medical University of Graz.
Graz. Austria. *Dermatopathologie Laboratory. Friedrichshafen.
Alemania.

El sindrome de Sweet histiocitoide es una variante histopatologica
poco frecuente de la dermatosis neutrofilica febril aguda o sindro-
me de Sweet. La verdadera estirpe de las células de aspecto histio-
citoide del infiltrado dérmico ha generado controversia en la
literatura. En este estudio se presentan los resultados de un amplio
estudio inmunohistoquimico, con doble inmunotincion en la misma
preparacion de varios marcadores mieloides en histiocitarios de 33
casos de sindrome de Sweet histiocitoide. Se realizé también estu-
dio citogenético del infiltrado en algunos de los casos. Se prestd
especial atencion en determinar si esta variante histopatoldgica de
sindrome de Sweet se asocia con mayor frecuencia a procesos he-
matologicos malignos que el sindrome de Sweet clasico. En nuestros
casos, el infiltrado estaba mayoritariamente constituido por células
que expresaban mieloperoxidasa, confirmando su naturaleza mie-
loide. No se detectaron anomalias citogéneticas en el infiltrado,
excepto en uno de los casos, en el que las células del sindrome de
Sweet histiocitoide se entremezclaban con células neoplasicas de
una leucemia mieloide crénica infiltrando la piel. En la mayoria de
la lesiones existian también verdaderos histiocitos, con un inmu-
nofenotipo de histiocito maduro, pero en escasa cuantia y en nin-
glin caso eran la células predominantes en el infiltrado. En nuestra
serie de casos de sindrome de Sweet histiocitoide se encontré una
asociacion con procesos hematoldgicos malignos con una frecuencia
similar a la del sindrome de Sweet clasico. En conclusion, el infil-
trado de las lesiones cutaneas de sindrome de Sweet histiocitoide
esta mayoritariamente constituido por células de estirpe mieloide
y no por histiocitos.

6. HIPERPLASIA ANGIOLINFOIDE CON EOSINOFILIA
(HALE): UNA ENTIDAD HETEROGENEA, CON FRECUENTES
CELULAS PLASMATICAS 1GG4

A. Garcia-Herrera?, A. Sierra?, T. Estrach®, A. Diaz® y L. Alés?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Clinic Barcelona. Universidad de Barcelona. Espafa.

Introduccién: La HALE es una entidad poco frecuente de etiopato-
genia incierta, caracterizada por una proliferacion vascular con
células endoteliales epitelioides prominentes, asociado a un infil-
trado linfo-eosinofilico. Para algunos autores este tipo de lesiones
hacen parte del espectro de los hemangiomas epitelioides, mien-
tras otros postulan que representan sindromes linfoproliferativos.

Objetivos, material y métodos: Revision de los casos diagnostica-
dos de HALE en el HCPB en los Ultimos 10 afos. Descripcion de las
caracteristicas de la proliferacion vascular, asi como la intensidad
y composicion del infiltrado inflamatorio mediante el analisis de la
expresion de CD3, CD20, IgG e 1gG4.

Resultados: Se estudiaron 7 casos (5M/2H) con una edad media de
47 anos (rango: 30-66), con lesiones localizadas en cabeza y cuello.
Todas las biopsias mostraron una proliferacion vascular epitelioide
asociada a un infiltrado inflamatorio mixto con agregados linfoides
CD20+, numerosos linfocitos T CD3+ y un nimero variable de eosi-
nofilos (media 106,8/CGA; rango 23-250) y células plasmaticas. En
4 casos la proliferacion fue dérmica y en los restantes afectaba
paniculo/tejidos blandos. Se observaron frecuentes células plasma-
ticas de isotipo IgG4 (media 107,2/CGA; rango 20-285) con un ratio
1gG4/1gG de 51-83%.

Discusion: La HALE es una entidad heterogénea que alberga casos
con una marcada proliferacion vascular y otros con un infiltrado
inflamatorio mixto dominante, constituido por linfocitos T, foliculos
linfoides B y un nimero variable de eosindfilos y células plasmaticas
IgG4. No encontramos datos de sindrome linfoproliferativo en los
casos estudiados.

7. SINDROME DE SCHNITZLER: REVISION DE UNA SERIE
DE 7 PACIENTES

A. Combalia?, P. Iranzo?, A. Garcia-Herrera®, L. Aloés Hernandez?®,
C. Fernandez de Larreac, J. Bladécy J.M. Mascaro Galy?

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

El sindrome de Schnitzler (SS) es un cuadro infrecuente caracteri-
zado por la presencia de urticaria crénica y gammapatia monoclo-
nal, junto con fiebre intermitente, artralgias o artritis, dolores
o6seos, y linfadenopatias. Presentamos nuestra serie de SS con sus
caracteristicas clinico-patologicas, histopatologia cutanea, trata-
miento y seguimiento a largo plazo en los ultimos 12 afos. En total
fueron 7 pacientes, 5 hombres y 2 mujeres, con una edad media al
diagnostico de 63 afos (rango 42-78). Teniendo en cuenta los re-
cientemente actualizados criterios diagndsticos (2013), el 100% de
nuestro pacientes presentaban un cuadro de urticaria cronica,
acompanado de gammapatia monoclonal en sangre y fiebre recu-
rrente. El 87,5% presentaban leucocitosis y/o PCR elevada en la
analitica, el 57,1% infiltrado neutrofilico dérmico en la biopsia de
piel y el 14,2% hallazgos objetivos de la remodelacion ésea anor-
mal. De los 7 pacientes identificados, el 57% tenian una gammapa-
tia monoclonal IgM y 43% 1gG. Sélo encontramos mutaciones en el
gen NLRP3 en 1 paciente. Un paciente desarrollé un mieloma mal-
tiple durante el seguimiento, mientras que en el resto el compo-
nente monoclonal se mantuvo estable. En 3 de los 7 pacientes se
lograron controlar los sintomas con prednisona oral, y en los 4 res-
tantes se empleo anakinra que solo fue efectiva en un paciente. En
2 de los pacientes que no respondieron (entre los que se encontra-
ba que el que desarrollé un mieloma) se realizo6 un trasplante auto-
logo de precursores hematopoyéticos con desaparicion completa de
los sintomas. EL SS es considerado en la actualidad como un sindro-
me autoinflamatorio adquirido. El hecho de que el trasplante de
precursores hematopoyéticos sea un tratamiento efectivo sugiere
que la presencia de una mutacion somatica de NLRP3 (u otro gen
autoinflamatorio aiin no conocido) en células de linaje linfoide,
podria ser la causa de la enfermedad. Queremos destacar el papel
de la biopsia cutanea en el diagnostico del SS ya que ha sido recien-
temente incluida dentro de los criterios diagnodsticos. El hallazgo de
un infiltrado neutrofilico dérmico sin vasculitis en la biopsia de la
piel de las lesiones urticariales (conocido como “dermatosis urtica-
rial neutrofilica”) puede ser una de las claves en el diagndstico de
estos pacientes.
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8. CUERPOS “MAS” EXTRANOS
A. Fernandez Flores

Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital El Bierzo. Ponferrada.
Ledn. Espana.

Al examinar las biopsias de piel, en ocasiones nos encontramos con
material exdgeno que genera una respuesta inflamatoria dérmica o
subcutanea. La identificacion morfologica de los cuerpos extrafios
no siempre es facil, en parte porque mucha de la bibliografia dispo-
nible se ha centrado en la histologia e histopatologia de los tejidos
exclusivamente humanos, asi como en la respuesta granulomatosa
inducida por el cuerpo extrano pero no en la histologia de los cuer-
pos extranos de tejido de ser vivo no humano. En nuestra comuni-
cacion, nos centramos en el estudio de dicha histologia en algunos
ejemplos basicos como son los tejidos animales y vegetales que
pueden encontrarse en las biopsias de piel.

9. HEMANGIOMAS ERUPTIVOS EPILOIDES:
SERIE DE 13 CASOS

M. Llamas Velasco?, W. Kempf®, C. Cotac, M.T. Fernandez Figueras?,
J. Leee, G. Ferraraf, C. Sanderf, P. Shapiros, L. Requena®
y H. Kutzner'

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa.
Madrid, Espana. "Kempf und Pfaltz Histologische Diagnostik.
Zurich. Suiza. ‘Dermatopathology Unit. San Gallicano.
<Dermatological Institute; ‘Department of Pathology. Hospital
Universitari Germans Trias i Pujol. Barcelona. Espafa. ¢National
Skin Centre. Singapur. Anatomic Pathology Unit. Gaetano Rummo
General Hospital of Benevento. Italia. *‘Aurora Diagnostics
Laboratory of Dermatopathology. New York. Estados Unidos.
hFundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espafia. 'Dermatopathologie
Friedrischafen. Alemania.

Antecedentes: Existen diversas proliferaciones cutaneas vasculares
formadas por células epitelioides, como el hemangioma epitelioide
o hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (EH/ALHE), el nédulo cu-
taneo angiomatoso epitelioide (NCAE), los hemangioendoteliomas
epitelioides (EHE), los hemangioendoteliomas pseudomiogénicos o
los angiosarcomas epitelioides (ASE). Diferenciar estas entidades es
muy relevante dado que algunas son benignas y otras son tumores
malignos de alto grado, como el ASE.

Objetivos: Caracterizar una serie de tumores vasculares epitelioi-
des multiples y eruptivos con hallazgos que no permiten englobar-
los en las entidades ya descritas.

Material y métodos: Se incluyen 13 lesiones de 10 pacientes.
Resultados: 8 varones y 2 mujeres con edades comprendidas entre
los 34y los 85 afos presentaron entre 3 y mas de 100 lesiones. Histo-
patolégicamente, nddulos dérmicos bien definidos, no infiltrativos
formados por estructuras vasculares tapizadas por células endotelia-
les epiteliodes con nlcleo vesicular mezcladas con areas solidas de
células endoteliales epiteliodes con vacuolizacion intracitoplasmati-
ca como expresion de diferenciacion vascular primitiva. El indice
mitotico vario entre 3y 11 mitosis/10 HPF. Inmunohistoquimicamen-
te fueron positivas para ERG, nestina y CD31 y mostraron collaretes
de pericitos actina positivos. Fueron negativas para HHV-8 y D2-40.
La tincion para c-Myc mostré una positividad variable. El FISH para
c-Myc fue negativo en todos los casos. Durante el seguimiento, de
duracion entre 1y 5 afos, ninguna lesion metastatizo.

Discusion y conclusiones: La citologia de nuestros casos es similar
a la observada en el CEAN, el EHE y el ASE y la positividad inmuno-
histoquimica del c-Myc puede orientar hacia EHE o ASE. El collarete
de pericitos; la negatividad de estos tumores para D2-40 y para el
FISH de c-Myc; y el patrdn histopatoldgico que muestra solapamien-
to con el CEAN y el ALHE mostrando lesiones bien definidas, simé-
tricas, exofiticas y bien circunscritas, permite descartar que se
traten de casos de EHE o ASE. Proponemos estos tumores como una

variedad adicional dentro del espectro ALHE/NCAE para la que pro-
ponemos el nombre de hemangiomas epitelioides eruptivos multi-
ples. La importancia de esta entidad es reconocerla para evitar
confundirla con EHE y sobre todo con ASE.

10. HAMARTOMA DE PARTES BLANDAS ASOCIADO
A PTEN (PHOST). PRESENTACION DE 3 CASOS

L. Pérez Vidal®, J.C. Abril®, M. Ramirez Orellanac e I. Colmenero?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Traumatologia;
<Servicio de Oncologia y Hematologia. Hospital Nifio Jesus.
Madrid. Espana.

El gen PTEN (10g23.31) codifica una proteina con funcion supresora
tumoral que regula la via PI3K, implicada en la regulacion del ciclo
celular, la angiogénesis y la proliferacion celular. Su mutacion en
heterocigosis en la linea germinal se ha relacionado con el sindrome
de tumores y hamartomas asociados a PTEN (PHTS), el cual incluye
distintos fenotipos: los sindromes de Bannayan-Riley-Ruvalcaba,
Cowden, Proteus, tipo Proteus y SOLAMEN. El hamartoma de partes
blandas asociado a PTEN (PHOST) ha sido descrito en pacientes con
PHTS. PHOST consiste en lesiones de localizacion fundamentalmen-
te intramuscular, que con frecuencia se diagnostican como “malfor-
maciones arteriovenosas” basandose en las pruebas de imagen y su
aspecto histoldgico. Son lesiones no encapsuladas, que pueden te-
ner una apariencia nodular, compuestas por tejido adiposo maduro
y tejido fibromixoide entremezclados en una proporcion variable,
junto a un componente vascular formado por canales venosos con
luces tortuosas y paredes musculares de espesor variable, arterias
con hiperplasia muscular concéntrica y numerosos vasos de peque-
fio calibre. Se observan con frecuencia foliculos linfoides y, mas
raramente, focos aislados de hueso maduro y/6 nervios hipertrofi-
cos con proliferacion periaxonal “en capas de cebolla”. Presenta-
mos tres casos de PHOST en dos ninas de 13 y 14 afnos y un nino de
3 afos, con localizacion intramuscular en gemelo interno, flexor
comun de los dedos del pie y gemelo externo, sin antecedentes
personales ni familiares de interés, con histopatologia tipica. Cree-
mos que es importante reconocer estas lesiones dado que pueden
ser la manifestacion inicial de un PHTS.

11. EL SARCOMA DE KAPOSI Y LAS MALFORMACIONES
LINFATICAS CUTANEAS MUESTRAN EXPRESION DE LOS
RECEPTORES BETA ADRENERGICOS, EN ESPECIAL DEL TIPO 2

M.A. Idoate?, I. Bernad®, M. Ivars®, J.J. Paricio?, P. Redondo®
y P. Panadero?

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; "Departamento
de Dermatologia. Clinica Universitaria de Navarra. Espana.

Introduccion: La expresion de los receptores beta adrenérgicos
(RBA) en los hemangiomas infantiles se ha relacionado con la regre-
sion tumoral por agentes antagonistas adrenérgicos (propranolol).
Para completar esta informacion se ha evaluado la expresion de los
RBA en una serie de tumores linfaticos y, como referencia, de tumo-
res vasculares sanguineos.

Metodologia: Se ha comparado la expresion de RBA en una serie de
13 sarcomas de Kaposi (SK) y 29 malformaciones linfaticas (ML) in-
cluidos en parafina. Se ha tomado como referencia 7 hemangiomas
infantiles (HI) y 8 malformaciones arteriovenosas (MAV). Se ha rea-
lizado estudio inmunohistoquimico (Abbiotec R frente a tres tipos
de RBA. Se valor¢ la intensidad de expresion en el endotelio tumo-
ral y en los mastocitos por dos observadores.

Resultados: Se observd expresion fuerte-moderada (f/m) en el endo-
telio tumoral en un 46% frente a RBA1, un 69% frente a RBA2 y un 8%
frente a RBA3 de los SK. Las ML mostraron positividad f/m frente a
RBA1 en el 44%, en el 55% frente a RBA2 y en el 21% frente a RBA3.
En los HI y las MAV se aprecio expresion f/m en el 86% y 38% de los
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casos frente a RBA1, en el 58% y 50% frente a RBA2 y en el 43% y 25%
frente a RBA3, respectivamente. Los mastocitos en ambos tipos de
tumores linfaticos eran frecuentes y mostraron expresion de RBA2.

Conclusiones: El sarcoma de Kaposi y la malformacion linfatica
cutanea muestran expresion relevante de los RBA, especialmente
del tipo 2, en endotelio tumoral y mastocitos, lo que apoyaria la
indicacion del tratamiento farmacoldgico en este tipo de lesiones.

12. 17 CASOS DE ANGIOSARCOMA (,ZUTANEO:
CARACTERISTICAS CLINICO-PATOLOGICAS Y ESTUDIO
DE SOBREEXPRESION DEL MYC POR FISH

C. Requena, L. Rubio, B. Llombart, O. Sanmartin, J. Lavernia,
C. Guillén, V. Traves y J. Cruz

Servicio de Dermatologia; Servicio de Biologia Molecular; Servicio
de Oncologia y Anatomia Patoldgica. Instituto Valenciano de
Oncologia. Valencia. Espana.

El angiosarcoma primario cutaneo es uno de los tumores mas agre-
sivos y de peor prondstico de la piel. Su clinica inicialmente indo-
lente justifica frecuentes diagndsticos tardios, lo que sumado a su
caracter muchas veces multifocal y a su mala delimitacion suele
dificultar la cirugia. Debido a su baja frecuencia existen pocas se-
ries largas de casos tratados en un mismo centro. Presentamos una
serie de 17 angiosarcomas cutaneos atendidos en el Instituto Valen-
ciano de Oncologia. De los 17 pacientes 11 mujeres fueron mujeres
y 6 varones, y se recogieron parametros clinicos, histopatologicos,
inmunohistoquimicos y de sobreexpresion del MYC mediante FISH.
La media de edad fue de 68 afios. La localizacion mas frecuente fue
el tronco con 10 casos, seguida de cabeza y cuello con 6 casos. La
media del tamafio tumoral fue de 10 cm. Se realizd escision quirdr-
gica del tumor a 14 pacientes. El estudio histolégico mostré un pa-
tron solido en 9 casos. El tipo celular predominante fue epitelioide
en 15 casos. Tras una media de seguimiento de 42,5 meses, 6 de 16
pacientes seguian vivos al finalizar el estudio (no se incluy6 en este
calculo un caso con solo 3 meses de seguimiento). En 6 casos se
demostro sobre-expresion del MYC con FISH: cinco postradioterapia
y uno postlinfedema. La supervivencia de los pacientes con angio-
sarcoma cutaneo viene determinada principalmente por el tamano
tumoral y la edad. Otros rasgos asociados a peor prondstico en
nuestros pacientes fueron, ademas de los descritos, la infiltracion a
planos mas profundos (musculo), un patrén histologico predominan-
temente sélido y un mayor nimero de mitosis.

Sabado 5 de noviembre de 2016

Minicasos, Casos
clinico-patolégicos (ll)

1. REACCION GRANULOMATOSA A RELLENO COSMETICO:
POSIBLES NUEVOS FARMACOS RESPONSABLES

L. Najera?, D. Suarez-Massa?, |. Salguero®, F. Alfageme®,
G. Roustan® y L. Requenac

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid. <Servicio de
Dermatologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Mujer de 73 afos que consulta por nddulos en frente, mejilla y
glteos, que aparecen mes y medio después de completar tratamien-
to con ledipasvir y sofosbuvir, combinados con ribavirina, por una

hepatitis C diagnosticada en 1996, cuando recibi6 IFN-ribavirina du-
rante 3 meses, que suspendid por intolerancia. Estuvo sin tratamien-
to hasta 2015, cuando evoluciono a cirrosis y comenzo el tratamiento
con los nuevos antivirales precitados. La ecografia de una de las le-
siones evidencio datos sugestivos de implante de aceite de silicona o
metilmetacrilato. El estudio histopatolégico mostroé un infiltrado in-
flamatorio granulomatoso dérmico con células gigantes multinuclea-
das alrededor de vacuolas opticamente vacias, de diferentes
tamanios, no birrefringentes con luz polarizada. La paciente confirmé
la inyeccion de relleno cosmético en dichas areas durante su juven-
tud. La analitica y la placa de térax no mostraron alteraciones rele-
vantes. Entre los efectos adversos del tratamiento con IFN-ribavirina
se ha descrito un espectro de alteraciones de la respuesta inmune,
patogénicamente relacionadas con una respuesta de tipo 1 (Th1) muy
activa frente a varios antigenos exogenos o autoantigenos. Estos far-
macos favorecen la respuesta Th1, desencadenando estas complica-
ciones. Este espectro incluye desde el desarrollo de sarcoidosis,
hasta procesos reactivos a tatuajes o cicatrices hipertroficas. Tam-
bién se han descrito reacciones cutaneas granulomatosas a cuerpo
extrafo tras la inyeccion de rellenos. Hasta la fecha no hemos encon-
trado estudios que describan estas reacciones en pacientes tratados
con los nuevos farmacos antivirales, por lo que puede que estos me-
dicamentos deban anadirse a la lista de posibles desencadenantes de
reacciones granulomatosas a rellenos cosméticos.

2. LICHEN AUREUS GRANULOMATOSO

E. Piqué Duran?, O. Garcia Vazquez®, J.A. Pérez Cejudo?,
M. Azcue Mayorga® y C. Druran Hernandez®

aSeccion de Dermatologia; *Servicio de Patologia. Hospital
Dr. José Molina Orosa de Lanzarote. Espana.

Caso clinico: Una mujer de 25 afios consult6 por una macula Unica
redondeada de 1 afio de evolucion. La lesion era asintomatica y de
tamano estable, pero referia variaciones en la intensidad de color. La
macula presentaba una tonalidad dorada con un piqueteado eritema-
toso en el centro. El estudio histopatoldgico mostraba un infiltrado
en banda en dermis papilar formado por linfocitos e histiocitos que
en areas se agrupaban remedando granulomas acompainados de ex-
travasacion hematica y presencia de hemosideroéfagos, pero sin sig-
nos de vasculitis. En dermis reticular se apreciaba un infiltrado denso
principalmente linfocitario pero que también contenia algin granu-
loma, que se disponia de forma perivascular y perianexial. La epider-
mis era normal y existia una zona Grenz. Se realizé un estudio
analitico que demostré en una primera determinacion unos niveles
de enzima convertidor de angiotensina de 65,4 (N8-52), que se nor-
maliz6 en una segunda determinacion. Se completo el estudio con un
TACAR que descubrié un nédulo Unico de 3 mm en segmento lobulo
medio pulmonar que se consider6 inespecifico.

Discusion: Saito et al describieron una variante granulomatosa de
purpura pigmentaria cronica. Desde entonces aproximadamente
una 20 de casos se han descrito. De ellos 4 podrian ser considerados
como lichen aureus entendiendo como tal una variante de pUrpura
pigmentaria cronica con una o escasas lesiones, una coloracion do-
rada y un infiltrado liquenoide.

3. CUADRO AMPOLLOSO EN UNA NINA DE 15 ANOS
A. Ruiz de la Parte?, C. Gutiérrez Ortega® y V. Velasco Benito©

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario de Burgos. Espafia. <Servicio de Anatomia
Patoldgica. Hospital de Cruces. Bilbao. Espana.

Nifa de 15 afnos que acude a consulta de Dermatologia por brotes
esporadicos de lesiones rojas redondeadas de varios centimetros con
ampolla tensa central, en antebrazos cervicales, que refiere ingesta
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previa de farmacos. Juicio clinico: Eritema fijo medicamentoso, Der-
matitis ampollosa IgA lineal o Penfigoide. Se realiza biopsia, obser-
vandose una dermatitis de patron vesiculo-bulloso, con ampolla
intraepidérmica con neutrofilos y algunos eosindfilos, con estudio de
inmunofluorescencia directa negativo. Los hallazgos histoldgicos no
son concluyentes para ninguno de los diagndsticos clinicos de sospe-
cha. Con estos resultados, la dermatologa descubre historia de con-
sultas en Psiquiatria en cuyos informes se refiere cuadro de
autolesiones en la paciente y su grupo de amigas, que circulan por
whattsup. Se revisa la biopsia, y se concluye que es compatible con
Dermatitis facticia. La paciente acude a Dermatologia, con muy mala
recepcion y falta de aceptacion del diagndstico clinico-patologico
definitivo por parte de ella y sus padres. La Dermatitis facticia, con
lesiones autoinducidas, es un diagnostico a tener en cuenta ante la
falta de correlacion clinico-patologica. En pacientes adolescentes,
poco colaboradores, y cuyos padres no muestran una buena relacion
con ellos, es interesante investigar la historia clinica, y ante cual-
quier anomalia, intentar realizar una entrevista exhaustiva, si el pa-
ciente y la familia lo permiten, para poder llegar al diagnostico final
y asi, poder poner freno a un cuadro de autolesiones que puede
agravarse e incluso, convertirse en una epidemia en el circulo de
relaciones del paciente, ya sea real o virtual.

4. QUISTES FOLICULARES PIGMENTADOS DE ASOCIACION
FAMILIAR

E. Varas Meis?, M.A. Gonzalez Moran®, P. Gonzalvo Rodriguez*
y M.A. Rodriguez Prieto?

aServicio de Dermatologia; Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Asistencial Universitario de Ledn. Espafia. Servicio de
Anatomia Patoldgica. Hospital de Cabuenes. Gijon. Asturias. Espafia.

Varon de 45 anos sin antecedentes dermatologicos de interés. Acu-
di6 por quistes faciales asintomaticos desde la adolescencia, que
han aumentado de tamafo progresivamente. A la exploracion, en la
region frontal y ambas mejillas, se apreciaron multiples lesiones
quisticas de 0,8-1,5 cm de diametro, de coloracién marron-azulada
y consistencia elastica. Por otro lado, el paciente tenia un Gnico
hijo de 21 afos con lesiones faciales de caracteristicas similares, de
3 afos de evolucion y menor tamaiio. El estudio anatomopatologico
en ambos pacientes objetivo a nivel de la dermis media, lesiones
quisticas de epitelio estratificado con queratinizacion epidérmica,
capa granulosa y queratina ortoqueratésica laminada en cesta de
mimbre. El contenido quistico estaba integrado por laminas de que-
ratina y tallos pilosos terminales pigmentados con numerosos gra-
nulos de melanina. Al polariscopio, se aprecio diferenciacion
corticomedular, con birrefringencia positiva de la cortical y negati-
va en la médula folicular. No se objetivaron glandulas sebaceas en
la pared o en la proximidad del quiste. Los quistes foliculares pig-
mentados, son una entidad escasamente conocida y probablemente
infradiagnosticada. Incluyendo nuestros pacientes, existen 17 casos
descritos, son mas frecuentes en hombres (82%) de edades com-
prendidas entre los 20 y 63 afos (media 41 afnos). Clinicamente,
debido a su pigmentacion, suelen confundirse con lesiones melano-
citicas o hidrocistomas apocrinos. El diagnostico diferencial de los
quistes foliculares pigmentados multiples incluye los quistes vello-
sos eruptivos y el esteatocistoma multiple. Presentamos los dos
primeros casos de quistes foliculares pigmentados multiples de
asociacion familiar, que ademas, presentan una localizacion facial
no descrita previamente.

5. CROMOBLASTOMICOSIS CUTANEA DE LARGO TIEMPO
DE LATENCIA

R. Rodriguez Aguilar?, D. Rodriguez Villar?, F. Suarez Sanchez?,
M. Poch Arenas?, A. Marquet Ryan®, M. Gonzalez Sabin®,
E. Rodriguez Diaz" y P. Gonzalvo Rodriguez?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital de Cabueries. Gijon. Asturias. Espafia.

Paciente vardn de 38 afos, de profesion carpintero y de origen para-
guayo, que presenta desde hace tres aios una lesion en placa asinto-
matica en region pretibial izquierda. La lesion tiene un diametro de
2 cm, con bordes netos y superficie eritematodescamativa costrosa.
Con la sospecha clinica de carcinoma epidermoide-enfermedad de
Bowen, se realiza una biopsia por punch de la lesion. En el estudio
histoldgico se identifica una dermatitis granulomatosa con marcada
hiperplasia epidérmica pseudoepiteliomatosa y foliculitis. En el seno
de alguno de los granulomas se ven estructuras fingicas levadurifor-
mes encapsuladas de color marrén dorado en hematoxilina-eosina.
Con la sospecha de infeccion por hongos demiataceos (cromoblasto-
micosis) se reseca por completo la lesion enviandose muestra en
fresco para cultivo, en el que proliferan hongos pigmentados. Consul-
tado el paciente, este informa que lleva mas de ocho afos fuera de
su pais de origen y residiendo todo este tiempo en Espana.
Discusion: La cromoblastomicosis es una micosis que afecta piel y
subcutaneo causada por distintas especies de hongos de pared pig-
mentada, conocidos como hongos demiataceos. La via de entrada
es por traumatismos en la piel. La distribucion mundial de la infec-
cion es en zonas con clima tropical-subtropical. En el caso que pre-
sentamos, el agente causal identificado por cultivo y estudios
moleculares fué Fonsecaea pedrosoi, hongo contraido con casi total
seguridad en su pais de origen. Llama la atencion en este caso el
marcado lapso de tiempo transcurrido desde la posible inoculacion
(mas de 5 afos) y el inicio del cuadro cutaneo.

6. MICOSIS PSEUDOCONDILOMATOSA VULVAR

G. Alhamwi Sadedden?, M.T. Fernandez-Figueras®,
M.J. Fuente Gonzalez?, |. Bielsa Marsol?, J. Bassas Vila?
y C. Ferrandiz Foraster?

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

Mujer de 37 anos, con antecedentes de dermatomiositis ant-Mi2
positiva en tratamiento con prednisona y azatioprina. Consulta por
lesiones genitales pruriginosas de varias semanas de evolucion, la
cual no mejora con prednicarbato ni clotrimazol en crema. A la
exploracion fisica se observa en horquilla vulvar y en zona externa
d elos labios mayores unas lesiones exofitcas y pediculadas, y otras
lesiones mas papulares; ademas presentaba abundante flujo vaginal
blanquecino y eritema vulvar. Se realiza un frotis de una de las le-
siones, en donde crecen colonias de C. albicans y S. aureus. Se
realiza biopsia-punch de una de las lesiones exofiticas bajo orienta-
cion de condilomas versus papilomatosis vestibular. En la biopsia se
observa un conjunto de neutrofilos en la capa cornea, junto con
presencia de elementos fungicos. Bajo estos hallazgos, se realiza
tratamiento con clotrimazol en 6vulos y con itraconazol via oral,
con curacion de las lesiones. Ante la mejoria con el tratamiento
antifingico oral, se acaba orientando el caso como una micosis
pseudocondilomatosa vulvar.

7. PSEUDOTUMOR DE C,ELULAS FUSIFORMES
MICOBACTERIANO CUTANEO

T. de Zulueta Dorado? y A. Pulpillo Ruiz®

aUGC Anatomia Patoldgica; "UGC Dermatologia. HU Virgen del
Rocio. Sevilla. Espana.

Mujer de 68 anos, trasplantada renal en octubre de 2015, con pér-
dida posterior del injerto y en hemodialisis desde enero de 2016.
Presenta lesiones cutaneas de mas de 6 semanas de evolucion de
dos tipos: A-En cara interna de tercio distal de pierna derecha son
lesiones papulosas ulceradas, de distribucion lineal ascendente con
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evolucion a placa erisipeloide, sin adenopatias. B.-En cara ante-
rointerna de muslo nddulos duros de tipo infiltrativo y no dolorosos.
Se realiza biopsia de muslo que revela, en zona media-profunda de
dermis una proliferacion fusocelular CD68+/Fascina+adyacente a
microabscesos. Las tinciones de PAS y Ziehl-Nelsen resultan positi-
vas y el cultivo microbioloégico identifica “Micobacterium Chelo-
nae”, por lo que la paciente inicia tratamiento con Azatioprina y
Levofloxacino. El “Pseudotumor de células fusiformes micobacte-
riano” en una entidad rara que normalmente se desarrolla en gan-
glio linfatico, pulmon, bazo, rindn o SNC. Afecta a pacientes
inmunodeprimidos (HIV y trasplantados) y estan producidos por di-
ferentes micobacterias, siendo M. Intracellulare la mas frecuente.
Histologicamente se desarrolla en zona de union de dermis profun-
da-hipodermis y se caracteriza por proliferacion de células fusifor-
mes CD68+ con acompanamiento de componente inflamatorio
agudo, histiocitos y células multinucleadas en mayor o menor me-
dida. Sélo se han descrito 7 casos en piel y solo uno de ellos asocia-
do a M Chelonae.

8. NECROSIS GRASA SUBCUTANEA DEL RECIEN NACIDO.
PRESENTACION DE UN CASO

I. Erafia Tomas?, Y. Rodrigues Figueira?, |. Gomez de la Riva?,
R. Gil Redondo®, M.A. Vergara Sanchez"y J. Cuevas Santos?

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; ®Departamento de
Dermatologia. Hospital Universitario de Guadalajara. Espana.

Nifio de diez dias que acude a urgencias derivado por Pediatria por
presentar lesiones asintomaticas en brazos y espalda desde 1 o 2
dias tras el nacimiento. Se observa una macula eritematoviolacea
de 3 x 2 cm, de bordes mal delimitados que desaparece a la digito-
presion en zona interescapular y en ambos brazos se observan no-
dulos subcutaneos bien delimitados y coloracion violacea. Se
realiza una biopsia cutanea en la que se observa una paniculitis
lobulillar en la que se identifica la presencia de necrosis grasa
acompanado de un denso infiltrado inflamatorio constituido funda-
mentalmente por linfocitos, histiocitos, células gigantes multinu-
cleadas y eosinofilos. Se evidencia en el interior de los adipocitos la
presencia de estructuras lipidicas en forma de hendiduras finas con
disposicion radial. Se observa ademas la presencia de granulos de
eosinofilia. El diagnodstico fue de necrosis grasa subcutanea del re-
cién nacido. Las lesiones desaparecieron espontaneamente al poco
tiempo; si bien en analiticas sucesivas se observo una leve hipercal-
cemia. La necrosis grasa subcutanea del recién nacido es una enfer-
medad de curso limitado presente al nacimiento o primeros dias de
vida caracterizada por la formacion de areas induradas y noédulos
generalmente asintomaticos, frecuentemente localizados en meji-
lla, brazos, espalda, nalgas y muslos. Su etiologia no esta clara y se
relaciona con factores que producen estrés en el periodo perinatal.
Presenta un curso benigno e indolente si bien puede desarrollar
complicaciones siendo la mas frecuente y grave la hipercalcemia.
Tiende a la resolucion espontanea en pocas semanas.

9. LESIONES AMARILLENTAS PERIOCULARES
Y PARAPROTEINEMIA

M.J. Beato?, E. Ruiz Bravo® y M.L. Alonso®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espaia.

Una mujer de 90 anos consulto por lesiones faciales asintomaticas
de un ano y medio de evolucion. La exploracion mostro placas ama-
rillentas perioculares, perinasales y cervicales. La biopsia de una de
las lesiones mostrd un infiltrado inflamatorio, situado en la mitad
superior de la dermis, de histiocitos espumosos y células de Touton.
En el analisis sanguineo los niveles de lipidos fueron normales, y se
detectd un pico monoclonal de I1gG lambda. El diagnostico fue de

xantomas planos difusos normolipémicos. Esta es una variedad in-
frecuente de xantomas que se da en adultos, y que se localiza alre-
dedor de los ojos, cuello y tronco. Los lipidos son normales, pero el
50% de los pacientes muestra un proceso hematologico subyacente,
como una paraproteinemia o un mieloma multiple. También asocia-
do a una paraproteinemia y con una clinica similar se encuentra el
xantogranuloma necrobidtico, una entidad que se cree dentro del
mismo espectro de los xantomas planos difusos.

10. MASTITIS GRANULOMATOSA IDIOPATICA:
UNA CAUSA INFRECUENTE DE ERITEMA NODOSO

M. Garrido Ruiz?, S. Burillo®, C. Morales® y J.L. Rodriguez Peralto?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Mujer de 26 anos, que consulta por la aparicion de lesiones nodula-
res dolorosas en piernas de 15 dias de evolucion, asociadas a artral-
gias, fiebre y astenia. Ademas, presentaba en region periareolar
supero-interna de mama derecha una placa eritematosa sobre una
masa indurada, de aproximadamente 10 cm de diametro, de 3 me-
ses de evolucion, ocasionalmente supurativa. La histologia de una
lesion nodular de pierna confirmé el diagnostico de eritema nodoso.
La biopsia de mama evidencio en dermis profunda y tejido celular
subcutaneo un engrosamiento de septos por un infiltrado granulo-
matoso con células gigantes multinucleadas y un inflamatorio linfo-
plasmocitario. Con las técnicas de Ziehl, Fite Faraco, PAS y Giemsa
no se evidenciaron BAAR ni otros microorganismos. El cultivo de
microorganismos que fue negativo. En base a los hallazgos clinicos
e histologicos se diagndstico de Mastitis Granulomatosa Idiopatica
(MGI). La MGl es una enfermedad inflamatoria benigna rara descrita
por Kessler y Wolloch en 1972, de origen desconocido, que se cree
consecuencia de una reaccion autoinmune, aunque también se ha
asociado a ciertas infecciones y al uso de contraceptivos orales. Se
ha relacionado con otras enfermedades autoinmunes tales como
eritema nodoso, la poliarteritis nodosa, granulomatosis de Wegener
y alveolitis linfocitaria. Solo 9 casos con eritema nodoso coexisten-
te con MGI han sido reportados en la literatura. En pacientes con
MGl se han descrito hasta un 38% de recidivas durante la evolucion,
lo que obliga a realizar un seguimiento a largo plazo.

Comunicaciones Orales (ll)

1. INPORTANCIA DE LA TRANSICION
EPITELIO-MESENQUIMA EN EL DESARROLLO

DE CARCINOMAS ESCAMOSOS INFILTRANTES
SOBRE QUERATOSIS ACTINICAS CON ATIPIA BASAL
(VIA DIFERENCIADA)

M.T. Fernandez Figueras?, C. Carrato?, X. Saenz Sarda?,
L. Pérez Roca®, L. Puige, C. Ferrandiz® y A. Ariza®

aDepartamento de Anatomia Patoldgica y Dermatologia. Hospital
Universitari Germans Trias i Pujol de Badalona. Barcelona.
bDepartamento de Anatomia Patoldgica y Dermatologia. Fundacio
IGTP. <Departemento de Dermatologia, Hospital de la Santa Creu i
Sant Pau. Barcelona. Espafa.

Todas las queratosis actinicas (QA) comienzan con atipia en la capa
basal y en su evolucion pueden regresar, permanecer estables o
transformarse en carcinoma escamoso infiltrante (CEl). Esta trans-
formacion puede hacerse siguiendo dos vias: clasica (VC) o diferen-
ciada (VD), igual como sucede en la mucosa genital en donde la VC
se asocia a HPV y expresion de p16, mientras que en la VC existe
expresion de p53.
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Material y métodos: Con el fin de explorar las diferencias entre
ambas vias se construyen siete matrices de tejidos representativas
de la porcion superficial y frente de infiltracion de 80 CEl consecu-
tivos (53 VD/27VC) y se estudian inmunohistoquimicamente con
anticuerpos contra Ki67, p53, p16 y las moléculas relacionadas con
la transicion epitelio-mesénquima: vimentina, Ecadherina, -cate-
nina y podoplanina.

Resultados: Los CEl originados por la VD poseen significativamente
menor expresion de vimentina, E-cadherina y B-catenina y menor ac-
tividad proliferativa (Ki67) (30% vs 46%, P = 0,003), que los originados
por la VC. Las expresiones de E-cadherina y 3-catenina correlaciona-
ban significativamente (Pearson’s r = 0,386, Spearman’s Rho < 0,001).
No se detectaron diferencias significativas en p53, p16 and D2-40.
Conclusiones: En la VD, la transicion epitelio-mesénquima, facili-
tadora de la migracion celular, podria explicar la capacidad para
infiltrar directamente desde una basal transformada. En la VC una
mayor actividad proliferativa explica la extension intraepidérmica
del tumor. Podoplanina, una molécula estimuladora de la TEM no
parece jugar un papel significativamente diferente en ambas vias.
Una etiologia actinica comun justifica la ausencia de diferencias
entre ambas vias en p53 y p16.

2. VARIANTE SOLIDA DE CARCINOMA ANEXIAL MICROQUISTICO
M. Llamas Velasco?, Y. Pérez Gonzalez’ y A. Ruttenc

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa.
Madrid. Espafia. *Fundacién Jiménez Diez. Madrid. Espaiia.
‘Dermatopathologie Friedrischafen. Alemania.

Introduccion: La variante sélida de carcinoma anexial microquistico
(CAM) fue caracterizada y denominada carcinoma sélido en el libro de
carcinomas apocrinos del Dr Ackerman. Esta variante es poco conocida
dado que solo se han descrito 16 casos previamente. Describimos 12
casos adicionales y los caracterizamos inmunohistoquimicamente.
Resultados: Todos nuestros casos sucedieron en el cuero cabelludo
de varones, de raza blanca con una edad media de 69 afos. Histo-
patologicamente se caracterizaba por la presencia de nidos de me-
nor tamano a mayor profundidad, distribuidos en todo el espesor de
la dermis y alcanzando hipdermis y fascia. Los nidos podian estar
formados por dos tipos de células, unas poroides y homogéneas y
otras de citoplasma claro y con un nicleo localizado en un polo de
la célula. Escasos tubulos podian encontrarse en algunos casos. 11
de los casos mostraban quistes infundibulares. Inmunohistoquimica-
mente, la neoplasia presentaba un bajo indice de proliferacion.
CEA permitia localizar con mayor facilidad tubulos o diferenciacion
ductal y EMA facilitaba el encontrar la infiltracion perineural. Dos
de los casos tenidos con CK10 mostraban positividad aislada en al-
gunas células. Las lesiones eran negativas con CK19, BerP4 y PHL-
DA-1y positivas con CK5/6. P75 era positivo en un caso y p53 tefia
un porcentaje bajo de células en los casos tefidos. Los nicleos
celulares eran consistentemente positivos con p63.

Discusion y conclusiones: Las caracteristicas histopatologicas y
algunas tinciones inmunohistoquimicas permiten el diferencial de
esta entidad con el tricoepitelioma desmoplasico, los siringomas o
el carcinoma basocelular esclerosante. La presencia de células cla-
ras en esta entidad, es frecuente, como sucede también en los
carcinomas anexiales microquisticos convencionales. La citologia
plantea la posibilidad de que estas lesiones pudieran corresponder
a tumores del ducto dérmico. La inmunohistoquimica en este sen-
tido, no ayuda en el diferencial.

3. ESTUDIO DE LA INMUNOEXPRESION NUCLEAR DE CD34
EN LINEAS CELULARES DE MELANOMA CUTANEO

L. Terradez, L. Milian, M. Mata, R. Gil y C. Monteagudo

Hospital Clinico Universitario de Valencia. Espania.

En un estudio previo de 132 casos de melanoma, que incluia 70 me-
lanomas primarios y 62 metastasis de melanoma (18 en transito, 27
ganglionares, y 17 metastasis a distancia) observamos que la inmuno-
tincion nuclear para CD34 era mas frecuente en metastasis que en
melanomas primarios, y la expresion de CD34 nuclear en melanomas
primarios se correlaciond con el desarrollo de metastasis a distancia
y con un acortamiento del tiempo de supervivencia libre de metasta-
sis. El hallazgo de esta inmunotincion en el nucleo habia sido descri-
to previamente, Unicamente como aberrante, y no existen estudios
previos sobre su posible significado o valor clinico. En este estudio
demostramos la presencia de expresion nuclear de CD34 en diferen-
tes lineas celulares bien caracterizadas de melanoma cutaneo huma-
no (SKMEL28, MELRCO8, WM-115, WM-266-4), tanto mediante estudio
inmunocitoquimico como de los extractos proteicos nucleares por
western blot (inmuno-blot), poniendo de relieve que no se trata de
un hallazgo artefactual, sino de una proteina de localizacion nuclear,
y posiblemente de una translocacion al nlcleo de CD34, y que, dado
su valor prondstico, debemos profundizar en su significado patogéni-
co en relacion con la agresividad del melanoma.

4. ESTUDIO DE LA EXRRESION DE LA TELOMERASA
POR INMUNOHISTOQUIMICA EN UNA SERIE
DE MELANOMAS PRIMARIOS

B. de Unamuno?, R. Murria®, S. Palanca®, G. Pérez®, P. Moles?,
A. Sahuquillo?, A. Calle?, J. Piqueras?, M. Llavador®
y R. Botella Estrada®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario y Politécnico
La Fe. Valencia. "Laboratorio de Biologia Molecular. <Servicio
de Andlisis Clinicos; Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital
Universitario y Politécnico La Fe. Valencia. Espana.

Introduccion: La telomerasa transcriptasa inversa es la subunidad
catalitica de la enzima telomerasa, cuya expresion juega un papel
importante en el mantenimiento de los telomeros y la senescencia
celular. Diversos estudios han identificado mutaciones en la region
promotora del gen TERT en unos 22-71% de los melanomas espora-
dicos asociadas a mayor indice de Breslow, presencia de ulceracion,
subtipo nodular y localizacion no acral [2,3]. Adicionalmente, nues-
tro grupo ha demostrado una mayor prevalencia de mutaciones en
melanomas con ausencia de regresion [4].

Objetivos: El objetivo principal de este estudio es estudiar la ex-
presion de telomerasa en una serie de melanomas primarios. Asi-
mismo, se plantea correlacionar la expresion de telomerasa con el
estado mutacional del promotor del gen TERT y con las caracteris-
ticas clinico-patologicas.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de una serie de melano-
mas primarios procedentes del Hospital Universitario y Politécnico
la Fe. La expresion de telomerasa se ha estudiado por inmunohisto-
quimica utilizando el anticuerpo Anti-Telomerase catalytic subunit
Antibody - 600-401-252S (Rockland). La extension de la expresion se
ha realizado mediante el establecimiento de una puntuacién basa-
da en el porcentaje de células con positividad: 0: 0%, 1: 1-25%, 2:
25-50%, 3: 50-75%, y 4: > 75%. La intensidad de la expresion se ha
clasificado del 0-3 (0: ausente; 1: leve; 2: moderada; 3: intensa). El
estado mutacional del gen TERT se ha estudiado mediante PCR y
secuenciacion convencional. El analisis de los datos se ha realizado
mediante x2 y regresion logistica multiple (p < 0,05; SPSS v21).

5. BCL-2 Y TRANSLOCACION (14-18) EN EL LINFOMA
FOLICULAR PRIMARIO CUTANEO E INFILTRACION
CUTANEA DEL LINFOMA FOLICULAR

A. Cordoba?, C. Llanos?, A. Panizo?, C. Arean?, D. Requena?,
S. Oscoz®, J. Mitxelena® e I. Yanguas®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espana.
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Introduccion: La diferenciacion entre los linfomas foliculares pri-
marios (LFPC) y secundarios con afectacion de la piel (LFS) resulta
dificil. EL LFPC se considera diferente a su contraparte nodal, en la
falta de expresion de BCL-2 y ausencia de translocacion (14:18) que
es propia de este tipo de linfoma. Hemos revisado la expresion de
Bcl-2 y la translocacion (14-18) en LFPC y LFS.

Material y métodos: Hemos revisado 6 casos de LFPC y 3 casos de
LFS con afectacion de piel con un total de17 biopsias. En los LFPC
la media de edad es 73 anos, y el 66,6 % son varones. En los LFS, la
media de edad es de 50,6 afnos y el 66,6% son varones. Se han estu-
diado: Bcl-2, Bcl-6, CD10, reordenamiento IgH, y la translocacion
(14-18).

Resultados: El Bcl-2 ha resultado negativo en 2 casos de LFPC y
positivo en 7 casos (4: LFPC y 3: LFS). Entre los LFPC con Bcl2 posi-
tivo: 2 mostraron translocacion (14- 18), 1 fue negativo y 2 fueron
nulos. Los LFS fueron 2 positivos y un caso nulo para la transloca-
cion (14-18).

Discusion: El LFPC, junto con el Linfoma de la zona marginal, cons-
tituyen los linfomas primarios cutaneos B mas frecuentes. El LFPC
se considera una entidad diferente del linfoma folicular nodal. El
diagnostico de LFPC frente al LFS no se puede basar en la ausencia
de expresion para Bcl-2 y ausencia de translocacion (14-18); porque
hasta 71% de los LFPC son positivos para Bcl-2 y en un 28,5% presen-
tan translocacion.

6. CORRELACION DEL STATUS DE LA MUTACION BRAF
EN BIOPSIAS SOLIDAS Y LIQUIDAS DE PACIENTES
CON MELANOMA METASTASICO

E. Riveiro Falkenbach?, J.J. Rios Martin®, Y. Ruano?,

B. Homet Moreno®, B. Bellosillo<, J. Hernandeze,

J.A. Lopez Martind, P.L. Ortiz Romerof, J. Vidale, A. Dalmases©,
C. Montaguts, L. Ferrandiz Pulido", L. de la Cruz Merino,

E. Mufioz Couselo’ y J.L. Rodriguez Peralto?

aDepartmento de Patologia. Facultad de Medicina. Universidad
Complutense. Instituto i+12. Hospital Universitario 12 de
Octubre. Madrid. Espafia. ®Departmento de Patologia. Hospital
Virgen Macarena. Sevilla. Espaia. “Departmento de Patologia.
Hospital del Mar. Barcelona. Espana. ‘Departamento de
Oncologia; Facultad de Medicina. Universidad Complutense.
Instituto i+12. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.
Espana. <Departmento de Patologia. Hospital Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana. 'Departamento de Dermatologia. Facultad
de Medicina. Universidad Complutense. Instituto i+12. Hospital
Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana. ¢Departamento de
Oncologia. Hospital del Mar. Barcelona. Esparia. "Departament
de Dermatology. Hospital Virgen Macarena. Sevilla. Espafia.
iDepartamento de Oncologia. Hospital Virgen Macarena. Sevilla.
Esparia. ‘Departamento de Oncologia. Hospital Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana.

La deteccion de la mutacion BRAF en el DNA libre circulante (cfD-
NA) de sangre periférica es una herramienta diagnostica promete-
dora para los pacientes con enfermedad avanzada de melanoma. La
cantidad de ADN tumoral en sangre periférica parece correlacionar-
se con la carga tumoral de los pacientes, por lo tanto la deteccion
de mutaciones BRAF en cfDNA de sangre periférica supondria un
nuevo biomarcador predictivo de progresion clinica o de respuesta
al tratamiento con los nuevos inhibidores BRAFV600 y terapias in-
munomoduladores. Uno de los problemas en la evaluacion del DNA
libre circulante en pacientes con cancer es la falta de sensibilidad
de las técnicas utilizadas para el procesamiento de las muestras y
para la deteccion de las mutaciones. El objetivo principal de este
estudio es determinar la mutacion BRAF en muestras pareadas de
tejido (metastasis) y sangre periférica (plasma) de pacientes con
enfermedad avanzada y asi determinar la correlacion de deteccion
de esta mutacién en biopsias solidas y liquidas. Hasta la fecha ac-
tual, 42 pacientes con enfermedad de melanoma en estadios Il y IV

fueron incluidos en el estudio. De todos los pacientes, se valoro el
estatus de la mutacion BRAF en el tumor metastatico y en plasma.
Las muestras de tejido fueron analizadas por cobas® 4800 BRA-
FV600 o IdyllaTM BRAF Mutation Test. Los analisis en el plasma se
realizaron a través del nuevo test molecular IdyllaTM ctBRAF Muta-
tion Assay. De los casos analizados, se detectaron mutaciones en el
gen BRAF en el 52,4% de las muestras de tejido (22/42) y en el
47,6% de las muestras de plasma (20/42). Los analisis en plasma
mostraron un grado de concordancia de 85,7% en comparacion con
los analisis en tejidos (33/42). De los 6 resultados discordantes ob-
tenidos, en 4 las mutaciones BRAF fueron detectadas solamente en
las biopsias de tejido y en 2 solamente en plasmas. En conclusion,
los resultados preliminares de este estudio demuestran una alta
tasa de concordancia del status de la mutacion BRAF entre biopsias
solidas y liquidas de pacientes con melanoma avanzado, lo que co-
rrobora la utilidad clinica del analisis de mutaciones en ADN libre
circulante para el manejo de los pacientes.

Conferencias Monograficas

UTILIDAD DE LOS ESTUDIOS MOLECULARES EN BIOPSIA
LIQUIDA PARA EL SEGUIMIENTO Y VALORACION

DE LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO DEL MELANOMA
CON INHIBIDORES DE BRAF

J.L. Rodriguez Peralto
Hospital 12 de Octubre, Madrid.

INMUNOTERAPIA EN ONCOLOGIA:
CAMBIO DE PARADIGMA

R. Garcia Campelo

Complejo Hospitalario de La Corunfa.

HIDROSADENITIS, NUEVAS MIRADAS
A UNA VIEJA ENFERMEDAD

L.M. Valladares Narganes

Complejo Hospitalario de Leon.

Casos para diagnéstico

1. PLACA SUBCUTANEA EN EL ANTEBRAZO
DE CRECIMIENTO PROGRESIVO

A. Mozos Rocafort?, E. Rozas Muioz®, J. Szafranska?,
M.P. Garcia Muret®, A. Garcia, J.F. Mir Bonafé® y R. Pujol?

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; ®Departamento de
Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.
‘Departamento de Anatomia Patoldgica. Hospital Clinic.
Barcelona. ‘Departamento de Dermatologia. Parc Salut Mar.
Hospital del Mar. Barcelona. Espafa.

Antecedentes: Mujer 67 anos. Dislipidemia. Diabetes mellitus. Hi-
pertension arterial.

Medicacioén: enalapril, espironolactona, metformina, sinvastatina,
AAS. Placa subcutanea ulcerada de 1 afo y medio de evolucion lo-
calizada en cara interna antebrazo izquierdo. Crecimiento progre-
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sivo y supuracion ocasional. No presenta sintomas sistémicos ni
lesiones en otras localizaciones. Sin baja de peso, sin fiebre, sin
adenopatias palpables. Se realiza biopsia punch de la lesion que se
adjunta. Cultivos y tinciones para micobacterias, bacterias y hon-
gos negativos. Cultivo y tinciones para Leishmania negativos. PPD y
Quantiferon negativo. Rx Torax normal. Analitica con hemograma,
pruebas hepaticas y funcion renal normales. VSG: 65 mm.

2. PLACAS ERITEMATOSAS SIMETRICAS DE INICIO AGUDO
ASOCIADAS A SINDROME FEBRIL

R.M. Pujol?, G. Deza?, C. Barranco®, L. Garcia Colmenero?,
M. Bertolin Colilla?, L. Colomo® y F. Gallardo?

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

Caso Clinico: Mujer de 68 afnos de edad. Sin alergias médicas cono-
cidas. Historial médico: Hipertension arterial, dislipemia, Neurino-
ma del acustico, Lupus eritematoso cutaneo subagudo en remision
clinica, sindrome antifosfolipidico secundario anticoagulada con
Acenocumarol, doble valvulopatia aortica. Enfermedad actual:
Consulta por erupcion cutanea de 2 semanas de evolucion, asociado
con sindrome febril, afectacion del estado general y mialgias, sin
ningun factor desencadenante claro. A la exploracion fisica se evi-
dencian multiples placas eritematosas, de tamaiio variable entre 3
y 15 cm de didmetro, infiltradas al tacto, dolorosas, de distribucion
simétrica afectando tercio proximal de extremidades inferiores,
codos, brazos, region toracica anterior y nalgas. Hallazgos de labo-
ratorio: PCR 17,4 (N < 1), LDH 381 Ul/L, B2 microgl ligeramente
elevada, lipasa 27, Alfa-1-antitripsina normal. Factor Reumatoide
en valores normales, ANA negativo, anticuerpos anti Ro y La: nega-
tivo. Morfologia/inmunofenotipo sangre periférica normal. PCR fro-
tis faringeo: positivo para Influenzavirus tipo B.

3. PANICULITIS NECROTIZANTE EN UN PACIENTE
CON SINDROME MIELODISPLASICO

0. Sanmartin, B. Llombart®, C. Requena®, V. Traves® y C. Guillén®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Espafia.

Paciente varon de 83 afos de edad, con antecedentes de sindrome
mielodisplasico (citopenia refractaria con displasia multilinaje)
desde hace tres afos, en tratamiento con EPO ocasionalmente.
Consulta por presentar desde dos semanas antes multiples nodulos
de apariencia inflamatoria distribuidos en tronco y raiz de extremi-
dades. Las lesiones son pruriginosas y levemente dolorosas a la pal-
pacion. No refiere fiebre ni alteracion del estado general. A la
exploracion se aprecian maltiples nddulos subcutaneos de entre 0,5
y 2 cm de diametro, revestidos por piel normal o levemente erite-
matosa, localizados en tronco y raiz de extremidades. La puncion
de médula 6sea realizada no muestra cambios significativos con las
previamente realizadas, sin hallazgos de transformacion blastica.
Cultivo y PCR para hongos y micobaterias de las lesiones cutaneas
negativos. El curso de las lesiones cutaneas tiende a la involucion
espontanea en dos o tres semanas, con brotes posteriores de menor
intensidad. Curso clinico del cuadro de 9 meses.

4. ULCERA INGUINAL DERECHA
I. Espanol?, M. Ferrer®, M. Alegre® e I. Trias?

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Hospital Plato. Barcelona. Espana.

Mujer de 88 afos que presenta desde hace 3-4 meses Ulcera ingui-
nal derecha, que va aumentando de tamano y que se acompana de

Ulceras satélites intergluteas. Dichas ulceras son completamente
asintomaticas. Antecedentes patologicos: Insuficiencia renal croni-
ca, insuficiencia venosa, cardiopatia isquémica, poliartrosis, HTA,
dislipemia. Vive sola y es autonoma. Viuda desde hace pocos meses.
Hemograma y bioquimica normales. No cambios en las heces. Cul-
tivos y serologias negativos (lues, VIH, Ancas). Cirugia vascular des-
carta proceso isquémico. Rectoscopia negativa. Se realizan varias
biopsias a lo largo del tiempo. Recibe tratamiento con prednisona
60 mg/dia sin mejoria y se intentan curas oclusivas.

5. CASO PARA DIAGNOSTICO N.°5
J.L. Rodriguez Peralto® y M. Prieto Barrios®

aDepartamento de Patologia; "Departamento de Dermatologia.
Facultad de Medicina. Universidad Complutense. Instituto i+12.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Historia clinica: Vardn de 34 afos con leucemia mieloide aguda que
consulta por malestar general, fiebre y presencia de unos noédulos
subcutaneos en ambas piernas. Se inicia tratamiento quimioterapi-
co con Citarabina e Idarrubicina; asi como biopsia de la pierna (ver
escaneada). Al 6° dia de tratamiento presenta una erupcion bilate-
ral papulo-vesiculosa en ambas orejas y region retroauricular que
se biopsia (ver escaneada).

Posteres

1. HAMARTOMA ANGIOMATOSO ECRINO: PRESENTACION
DE UN CASO

M.A. Resano?, A. Cordoba?, A. Agullé®, M.L. Alvarezs, C. Arean?,
D. Requena® y T. Tufdn?

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espafa.

Introduccion: El hamartoma angiomatoso ecrino (HAE) es una le-
sion benigna y poco frecuente que se caracteriza por la prolifera-
cion de elementos ecrinos y vasculares.

Caso clinico: Varon de 28 afos que presenta desde el nacimiento
nodulo de 2 cm en el 4° dedo de la mano izquierda, de reciente
crecimiento y doloroso al roce. Se realiza estudio histologico. El
estudio anatomopatologico revela una lesion en tejido celular
subcutaneo y dermis profunda constituida por una doble pobla-
cion: glandulas ecrinas sin atipia y proliferacion de vasos de diver-
so calibre. Se observan también estructuras nerviosas. En el
estudio inmonuhistoquimico se observa que las glandulas ecrinas
expresan CEA 'y CK7. La capa basal glandular y los nervios expre-
san S100. Las estructuras vasculares expresan CD31 y son negati-
vas para D240.

Comentario: El HAE fue descrito por Lotbeck en 1959. Su inci-
dencia real es desconocida y es tipicamente una lesién Unica
presente al nacimiento o en la infancia, en la parte distal de
extremidades. Se describen casos tardios relacionados con trau-
matismos. Generalmente asintomatico, puede cursar con dolor o
hiperhidrosis. El dolor se relaciona con la presencia de nervios y
con factores hormonales. La hiperhidrosis se desencadena es-
pontaneamente o tras manipulaciéon. Macroscopicamente son
nodulos o maculas. Histolégicamente, muestran una prolifera-
cion de glandulas ecrinas y canales vasculares de distinto cali-
bre, sin atipia, en dermis profunda y tejido celular subcutaneo.
La epidermis no suele mostrar alteraciones. La lesion crece acor-
de con la edad del paciente. La reseccion es curativa. El uso de
aethoxysclerol en el componente vascular, puede inducir regre-
sion de la lesion.
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2. CARCINOMA MUCINOSO PRIMARIO CUTANEO

C. Arean?, A. Cordoba?, M. Nova Luiz?, D. Requena?, A. Agullé®,
C. Llanos? y J.I. Yanguas®

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espafia.

Introduccion: El carcinoma mucinoso primario cutaneo (CMPC) es
infrecuente. Ocurre como nodulos eritematosos en cabeza y axila
con comportamiento indolente. Histologicamente es indistinguible
de adenocarcinomas mucinosos metastasicos (ADCMM), sobretodo
de mama, lo cual dificulta su diagndstico. Presentamos un caso y
revisamos la literatura, comentando las recomendaciones e inmu-
nohistoquimica a utilizar para su diagnéstico.

Caso clinico: Varon (68 afos) sin antecedentes, que presenta desde
hace 2 afos nodulo en axila compatible con quiste epidérmico. His-
tolégicamente hay extensos lagos de mucina, conteniendo cordo-
nes, nidos y glandulas de células epiteliales atipicas. Se observo
inmunoreactividad para CK7, CK19, EMA, GATA3, RE, RP y p63; y
negatividad para CK20, CK5/6 y mamaglobina. Se realizo al pacien-
te una evaluacion clinica completa con PET, sin alteraciones. Se
concluyé el caso como CMPC.

Discusion: Diferenciar histolégicamente el CMPC de ADCMM es difi-
cil. La inmunohistoquimica es util para descartar ADCMM del colon,
ya que estos ultimos son CK20 y CDX2 positivos. Sin embargo, para
distinguir entre un CMPC de un ADCMM de mama, la inmunohisto-
quimica no tiene valor (ambos expresan CK7, GATA3, mamaglobina,
RE y RP). Se ha sugerido que un componente mioepitelial detecta-
ble en el tumor (confirmado con positividad para p63, CK5/6 y/o
calponina), como el observado en nuestro caso, apoya CMPC, pero
es un hallazgo infrecuente. Por tanto, es necesario tener estudios
de extension negativos, para descartar metastasis y realizar el
diagnostico de CMPC.

Conclusiones: No es posible diferenciar histolégicamente el CMPC
de ADCMM de mama; sin embargo, la evidencia de remanente de
células mioepiteliales, sugiere CMPC. La correlacion clinica descar-
tando otros primarios es fundamental.

3. HISTIOCITOSIS INTRALI,NFATICA TRAS
LA IMPLANTACION DE PROTESIS DE CADERA

I. Gonzalez-Villanueva?, P. Hispan Ocete?, F. de Leon Marrero©,
M. Niveiro de Jaime®, J.F. Silvestre? y J. Banuls Roca?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario. Alicante. Espana. Servicio de
Dermatologia. Hospital General Universitario Morales Meseguer.
Murcia. Espanfa.

Introduccion: La histiocitosis intralinfatica es una entidad rara
pero histologicamente bien definida, con la presencia de vasos di-
latados en la dermis reticular ocupados por células mononucleares
de estirpe histiocitaria.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 64 anos que
consultd por una lesion de 2 dias de evolucion, asintomatica, loca-
lizada en la cadera derecha. A la exploracion fisica se objetivd una
placa eritematosa, mal delimitada y de aspecto livedoide alrededor
de una cicatriz previa, secundaria a una implantacion de una pro-
tesis metalica de cadera hacia 1 afo. El estudio histolégico mostrd
la presencia de vasos dilatados en dermis reticular y una acumula-
cion intravascular de células mononucleares que fueron positivas
para CDé68. Las células endoteliales de los vasos dilatados fueron
positivas para CD31 y por tanto correspondian a vasos linfaticos. Los
hallazgos clinicos e histologicos nos permitieron realizar el diagnos-
tico de histiocitosis intralinfatica. Durante el seguimiento la pa-
ciente presento varias recurrencias que se resolvieron sin
tratamiento.

Discusion: La patogénesis de la histiocitosis intralinfatica es desco-
nocida. Su frecuente asociacion con la artritis reumatoide ha suge-

rido que la inflamacion cronica podria ser causa de estasis linfatico
y estimularia la proliferacion y agregacion histiocitaria. Sin embar-
g0, esta entidad se ha asociado a otras condiciones, como neopla-
sias o el antecedente de implantacion de prétesis metalicas. Por
ello, algunos autores defienden que se trata de un patron histopa-
tologico comun a distintos trastornos inflamatorios. Presentamos un
caso de histiocitosis intralinfatica en una paciente con antecedente
de implante de protesis de cadera.

4. ANGIOLEIOMIOMA DE TEJIDOS BLANDOS
CON CALCINOSIS TUMORAL. UNA COMPLICACION
DE LA TENDINOPATIA INSERCIONAL DE AQUILES

V. Sabater Marco, L. Valdivieso Almeida y S. Barbera Bosch

Servicio de Anatomia Patoldgica. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espaha.

La tendinopatia insercional de Aquiles es una enfermedad degenera-
tiva cronica que se localiza en la insercion del tendon de Aquiles al
calcaneo y se caracteriza por la frecuente formacion de espolones
6seos y calcificaciones en el lugar de insercion del tenddn 1. Nosotros
describimos un angioleiomioma de tejidos blandos con calcinosis tu-
moral originandose de un espoldn retrocalcaneo, en una mujer de 68
anos diagnosticada de fendmeno de Raynaud y osteoartritis. El exa-
men radiografico revel6 una lesion multinodular calcificada de 25 x
10 mm en continuidad con un espolon retrocalcaneo. El estudio
histopatoldgico mostrd una neoplasia muscular lisa cuyas células cre-
cian entre delgadas hendiduras vasculares y albergaba masas de un
material calcificado granular y amorfo rodeadas por una prolifera-
cion de histiocitos y células gigantes de tipo osteoclastico. Inmuno-
histoquimicamente, las células neoplasicas eran positivas para alfa
actina muscular lisa, desmina y h-caldesmon. Los histiocitos y células
gigantes de tipo osteoclastico expresaban CD68. Un angioleiomioma
con calcinosis tumoral originandose de un espolon retrocalcaneo no
ha sido descrito. La calcinosis tumoral es secundaria a la osteoartritis
que padecia la paciente y el angioleiomioma debe considerarse una
complicacion de la tendinopatia insercional de Aquiles. La neovascu-
larizacion es una caracteristica de la tendinopatia en diversas locali-
zaciones anatomicas y significa la presencia de vasos sanguineos
anormales, tortuosos y con gruesas paredes en el tenddn 2. En este
caso, sugerimos que la neovascularizacion del tendon es el origen del
angioleiomioma.
Bibliografia
1. van Dijk CN, van Sterkenburg MN, Wiegerinck JI, Karlsson J,
Mafulli N. Terminology for Achilles tendon related disorders.
Knee Surg Sports Traumatol Arthrosc. 2011;19:835-41.
2. Knobloch K. The role of tendon microcirculation in Achilles and
patellar tendinopathy. J Orthop Surg Res. 2008;30:18.

5. LINFOMA B CUTANEO PRIMARIO DIFUSO DE CELULAS
GRANDES, TIPO PIERNA, CON REGRESION ESPONTANEA
TRAS BIOPSIA

G. Marrero Aleman?, E. Lopez Jiménez?, S. Ponce de la Cruz?,
D. Tarsila Montenegro®, Y. Pefate® y L. Borrego Hernando?

aDepartamento de Dermatologia. Complejo Hospitalario
Universitario Insular Materno-Infantil. Canarias. Universidad
de Las Palmas de Gran Canaria. "Departamento de Anatomia
Patolégica. Complejo Hospitalario Universitario Insular
Materno-Infantil. Canarias. Espafna.

Introduccion: El linfoma cutaneo primario difuso de células gran-
des tipo pierna (LCPDCG-TP) representa aproximadamente el 20%
de los linfomas B cutaneos, teniendo un pronostico intermedio. Su
remision espontanea es un hecho excepcional, con sélo dos casos
publicados.
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Caso clinico: Mujer de 83 afos fue valorada por presentar en cara
posterior de pierna derecha dos nodulos eritematosos anaranjados
de consistencia elastica, infiltrados, dolorosos a la palpacion, de 8
meses de evolucion. El examen histologico mostro un denso infiltra-
do celular dermohipodérmico con zona Grenz respetada, compues-
to por linfocitos grandes con morfologia de centroblastos e
inmunoblastos con frecuentes mitosis. Estudios inmunohistoquimi-
cos demostraron positividad para CD20, CD79, Bclé, Bcl2 y MUM1,
con Ki67 > 95%. El reordenamiento de cadenas pesadas IgH fue mo-
noclonal. El estudio de extension fue negativo, estableciéndose el
diagnostico de LCPDCG-TP T2aNOMO. Durante los 3 meses posterio-
res a la biopsia, la paciente present6 remision espontanea de las
lesiones. Se tomaron nuevas biopsias que mostraron un infiltrado
linfohistiocitario dermo-hipodérmico difuso leve compuesto por lin-
focitos T de pequeno tamano, de predominio CD8. A pesar del ca-
racter autorresolutivo se consolido el tratamiento con radioterapia,
permaneciendo asintomatica tras 8 meses de seguimiento.
Discusion: Existen dos casos descritos de resolucion espontanea de
LCPDCG-TP. Se desconoce la causa de este inusual fenomeno autoin-
volutivo, pudiendo tratarse de una respuesta inmune contra las célu-
las tumorales a partir de un mecanismo traumatico o infeccioso.

6. ERUPCION FIJA MEDICAMENTOSA GENERALIZADA
INDUCIDA POR METFORMINA CON CITOFAGOCITOSIS
CUTANEA

J.L. Ramirez Bellver?, L. Nunez?, J.Lopez?, E. Macias?, L. Fuertes?,
Y. Pérez" y L. Requena?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Universidad Auténoma. Madrid. Espania.

La erupcion fija medicamentosa es un tipo especial de reaccion
adversa a farmacos, habitualmente caracterizada por la aparicion
de una macula o mancha de caracteristica coloracion eritemato-
violacea, que reaparece en la misma localizacion tras exposiciones
repetidas a una determinada sustancia. Existen variantes clinicas
menos frecuentes de esta entidad, como son las formas generaliza-
das y ampollosas. Los hallazgos histopatologicos caracteristicos de
esta entidad son la degeneracion vacuolar de la basal con numero-
sos queratinocitos necroticos, asi como un infiltrado inflamatorio
mixto perivascular e intersticial. La presencia de citofagocitosis
cutanea, si bien ha sido descrita previamente en el contexto de
enfermedades autoinmunes y de vasculitis, constituye un hallazgo
Unico y de significado aun por determinar en esta patologia.

7. MALFORMACION VENOLINFATICA CON EROSION OSEA

A. Teijo Quintans, F. Sacristan Lista, J. del Pozo,

M.T. Yebra-Pimentel Vilar, A. Alvarez Garcia, J. Pombo Otero,
M. San Martin Alonso, A. Veiga Barreiro, A. Reguera Arias,

L. Lopez Solache y A. Concha Lopez

Servicio de Anatomia Patoldgica; Servicio de Dermatologia.
Complexo Hospitalario Universitario A Corufa. Espafa.

Paciente varon de 30 afos, que presenta una lesion en 5° dedo de
pie derecho con afectacion cutanea del pulpejo y todo el borde
externo. Macroscopicamente, se trataba de una lesion excrecente,
violacea, y queratodsica, de 1 cm. Se realizé un radiografia que fue
informada como aumento de partes blandas con calcificaciones,
posible hemangioma congénito. En la resonancia se vio una lesion
polilobulada que erosionaba la cortical de la falange distal, de se-
fial muy hiperintensa con algln septo en su interior hipointenso con
realce difuso y progresivo compatible con marformacion vascular
de bajo flujo. Se realizd extirpacion de la lesion mediante amputa-
cion de la falange distal y a nivel histologico se observo una lesion
vascular formada por vasos de tipo venoso y vasos de tipo linfatico
que eran D2-40 positivos. En las malformaciones vasulares, sobre

todo de tipo venoso o linfatico, la participacion cutanea aunque sea
minima, puede esconder una importante afectacion profunda como
la erosion de la cortical del hueso de nuestro paciente.

8. LIPOMA DE CI,::LULAS FUSIFORMES PLEXIFORME

DE LOCALIZACION DERMICA: UNA ENTIDAD INFRECUENTE
PARA TENER EN CUENTA EN EL DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE HAMARTOMAS Y TUMORES MIXOIDES

L. Prieto Torres?, V. Alegria Landa®, S. Machan®, T. Gracia Cazafac,
J. Sanchez Bernal?, H. Kutzner?y L. Requena®

aServicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Lozano
Blesa. Zaragoza. Espafia. *Servicio de Dermatologia. Fundacion
Jiménez Diaz. Madrid. Espana. <Servicio de Dermatologia.
Hospital de Barbastro. Huesca. Espana. ‘Dermathopathologie
Friedrichshafen. Friedrichshafen. Alemania.

Introduccion: El lipoma de células fusiformes/lipoma pleomorfi-
co es una proliferacion de células con diferenciacion adiposa que
aparece frecuentemente localizada en el cuello, region interes-
capular y espalda, de hombres de edades comprendidas entre los
40-70 anos. Histoldégicamente se caracteriza por una localizacion
habitualmente subcutanea, con un nimero variable de adipoci-
tos maduros, células fusiformes y mucina. Se han descrito distin-
tas variedades histologicas de este tumor, siendo la variedad
dérmica y plexiforme una de las mas raras1, mas frecuente en
mujeres.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 65 afos que pre-
senta desde hace unos afos una tumoracion subcutanea en region
posterior de cuello (Fig1), que ha ido aumentado de tamano. Se
realiza una biopsia donde se observa a pequefo aumento una lesion
moderadamente delimitada, de aspecto general mixoide, con areas
celulares (1A). A mayor aumento se observa que las areas mixoides
contienen células fusiformes rodeadas por algunos adipocitos de
aspecto maduro (1B). Rodeando las areas mixoides y de células fu-
siformes se observan haces de colageno grueso y eosindfilo (1C). Las
células fusiformes muestran nicleos monomorfos (1D). Se realiza-
ron los marcadores inmunohistoquimicos (IHQ) que se muestran
bajo estas lineas.

Discusion: En 1995 Zelger describia por primera vez 6 casos de li-
poma de células fusiformes plexiformes dérmicos. El diagnostico
clinico en muchos casos habia sido neurofibroma o schwanomma y
el diagnoéstico diferencial histologico lo establecia con nevus de
Miescher, los nevus lipomatosos, lesiones hamartomatosas, neurofi-
broma plexiforme, tricodiscoma, mixoma de la vaina nerviosa y
mucinosis focal. Presentamos un caso de una entidad infrecuente
con peculiaridades clinicas por tratarse de un hombre con la lesion
localizada en cuello.

9. ERITEMA ANULAR EOSINOFiLICO
C. Llanos?, D. Requena?, A. Cordoba?, R. Santesteban®y L.M. Nova?

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; "Departamento de
Dermatologia. Complejo Hospitalario de Navarra. Espafia.

El Eritema Anular Eosinofilico es una enfermedad infrecuente, be-
nigna pero recurrente, que se incluye dentro de las dermatosis
con lesiones anulares o figuradas. Se mantiene la controversia de
si se trata de una entidad propia o se encuentra dentro del espec-
tro de la celulitis eosinofilica o Sindrome de Wells. Presentamos el
caso de una mujer de 51 afnos que desde 2013 hasta la actualidad,
ha presentado de forma recurrente, placas eritematosas anulares,
centrifugas en EEIl, EESS y tronco. La sospecha clinica fue de Eri-
tema Anular Centrifugo. En 2013, se realiz6 una primera biopsia
que se diagnostico de Erupcion Alérgica Urticariforme. En el Ulti-
mo episodio, en 2016, ante la sospecha de un cuadro autoinmune,
se realiza una segunda biopsia, que se diagnostica de Eritema Anu-
lar Eosinofilico. Se aprecian densos infiltrados inflamatorios peri-
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vasculares e intersticiales en dermis superficial y profunda,
constituidos por linfocitos y abundantes eosindfilos. El Eritema
Anular Eosinofilico se manifiesta como placas anulares, eritema-
tosas, recurrentes, principalmente en extremidades y tronco. Se
han descrito aproximadamente 50 casos, con edades entre 15-85
anos, sin predileccion por sexo o raza. El tiempo de evolucion es
variable. La histologia es similar a la observada en las dos biopsias
que se le realizaron a nuestra paciente. El diagnostico diferencial
se debe realizar con otros trastornos que se manifiestan con erite-
mas figurados. La etiologia permanece desconocida. El tratamien-
to no esta bien establecido.

10. QUERATODERMIA POROQUERATOTICA PUNCTATA.
UNA VARIANTE POCO FRECUENTE DE QUERATODERMIA
PUNCTATA

A. Robledo Sanchez, G. Martinez Garcia, A. Santos-Briz-Terron,
E. Manrique Silva, M. Canseco Martin y P. Manchado Lopez

Servicio de Dermatologia; Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid. Espafa.

Las queratodermias palmoplantares son un grupo heterogéneo de
alteraciones de la queratinizacion congénitas o adquiridas. Presen-
tamos una paciente de 47 aios de edad sin antecedentes de interés
que acudio a la consulta por la aparicion de lesiones de 9 meses de
evolucion, dolorosas al roce en ambas plantas de pies. En la explo-
racion fisica se evidenciaban multiples lesiones hiperqueratosicas,
elevadas bien delimitadas localizadas simétricamente en la boveda
plantar. El estudio histopatolégico mostré piel con hiperqueratosis
ortoqueratosica compacta, hipogranulosis focal y una zona de epi-
dermis deprimida con paraqueratosis tipo lamela, concordante con
queratodermia poroqueratotica punctata (QPPP). La QPPP, es una
variante hereditaria poco frecuente de queratodermia palmoplan-
tar punctata. Se caracteriza histologicamente por la presencia de
lamela cornoide. Es indistinguible clinicamente de las otras quera-
todermias punctatas. En el estudio histopatoldgico se observa una
columna compacta de células paraqueratosicas que se originan del
estrato corneo y de la porcion superior de la epidermis, este hallaz-
go permite distinguir la QPPP del resto de las queratodermias pal-
moplantares. La capa granulosa suele estar ausente o disminuida
focalmente como en nuestro caso. Existen casos esporadicos y he-
redados de manera autosomica dominante. Los casos esporadicos
se han relacionado con neoplasias ovaricas y bronquiales.El trata-
miento de esta patologia es poco efectivo.Se pueden emplear que-
ratoliticos, retinoides y analogos de la vitamina D, con resultados
variables.

11. NODULOS CUTANEOS EN LA SEPSIS DE ORIGEN
RESPIRATORIO

R.M. Diaz Diaz?, P. Ortega de la Obra®, C. Santonja Garriga©,
M.M. Lorido Cortés®, S. Salinas Morena® y V.M. Leis Dosil®

aServicio de Anatomia Patoldgica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes.
Madrid. <Servicio de Anatomia Patoldgica. Fundacion Jiménez
Diaz. Madrid. Espana.

Introduccion: Presentamos el caso de un paciente con afectacion
cutanea por cuadro séptico secundario a Aspergillus fumigatus.

Caso clinico: Varén de 79 afios con antecedentes personales de in-
suficiencia respiratoria cronica y diabetes mellitus metaesteroidea,
que ingresa por cuadro sugestivo de neumonia nosocomial en lobu-
lo pulmonar dcho. Buena evolucion inicial con antibioterapia. Al
cabo de 8 dias empeoramiento del estado general, presencia de
esputos hemoptoicos y desarrollo de nddulos inflamatorios en rodi-
lla y pierna derechas. En la radiografia de torax se aprecian nédulos
homogéneos con afectacion periférica “en vidrio deslustrado”. La

biopsia de una de las lesiones cutaneas mostro la presencia en der-
mis de hifas tabicadas y ramificadas concordantes con el diagnosti-
co de sospecha de afectacion cutanea por aspergilosis. El cultivo de
esputo fue positivo para Aspergillus fumigatus. A pesar del trata-
miento con anfotericina B liposomal inicial y voriconazol posterior,
el paciente fallecio.

Comentario: La sepsis por Aspergillus es mas frecuente en los pa-
cientes inmunodeprimidos. En nuestro caso no esta claro si lo era o
no, a pesar de que habia recibido por su problema respiratorio basal
corticoides orales que le habian provocado una diabetes mellitus.
Otro aspecto interesante es el de la presentacion clinica cutanea
nodular, hecho registrado poco frecuentemente en la literatura con-
sultada. Se destaca la importancia del estudio histopatologico de las
lesiones cutaneas en un paciente séptico que, como en nuestro caso,
contribuye enormemente al diagnostico final del proceso.

12. PANICULITIS EOSINOFILICA ASOCIADA A
HIPOCOMPLEMENTEMIA Y PARAPROTEINEMIA

M. Flores Terry?, C. Ramos Rodriguez®, M. Franco Munoz?,
N. Villasanti Rivas®, P. Cortina de la Calle* y G. Romero Aguilera®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario. Ciudad Real. Espafia.

Introduccion: La paniculitis eosinofilica (PE) es un patrén de reac-
cion histopatoldgica poco frecuente debido a multiples etiologias,
caracterizado por infiltracion de numerosos eosindfilos en el tejido
celular subcutaneo.

Caso clinico: Mujer de 76 anos, con placas inflamatorias dolorosas,
recurrentes y migratorias en miembros inferiores, de 3 anos evolu-
cion, y con mala respuesta al tratamiento antibidtico; se realizd
estudio histopatoldgico evidenciando la presencia de un infiltrado
inflamatorio con abundantes eosindfilos en el tejido celular subcu-
taneo, tanto septal como lobular; con esta correlacion clinicopato-
logica se llego al diagnostico de PE. En la analitica destacaba
hipocomplementemia y paraproteinemia. El tratamiento fue con
corticoide sistémico durante los brotes, con adecuada respuesta.
Discusion: La PE se presenta clinicamente de manera variable, y en
la histologia tanto los septos y ldbulos adiposos, se encuentran in-
filtrados intensamente con eosinofilos; las figuras en llama pueden
estar presentes. No es considerada como una enfermedad en si mis-
ma, sino representa un patron de reaccion histopatolégica general-
mente debida a un trastorno sistémico. Se ha descrito casos
anecdoticos de paniculitis severas recurrentes (no eosinofilicas)
con hipocomplementemia y paraproteinemia; estudios in vitro indi-
caron que las paraproteinas activaron el complemento directamen-
te con descenso del mismo, se sugirié que la hipocomplementemia
probablemente se debe a la presencia de paraproteinas anormales,
sin embargo se necesitaria un factor desencadenante como trauma-
tismos local u otro tipo de estimulo para producir brotes de panicu-
litis. En el caso expuesto los brotes de paniculitis se asociaban
coincidentemente desde la fecha en que se detecta hipocomple-
mentemia y paraproteinemia.

Conclusiones: Reportamos el primer caso de PE asociada a hipo-
complementemia y paraproteinemia.

13. CARCINOMA DIGITAL PAPILAR

M.L. Alvarez Gigli?, A. Cérdoba lturriagagoitia®, C. Arean Cuns?,
B. Aguiar Losada y A. Agullé®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espafia.

Introduccioén: El carcinoma papilar digital, es una lesion de origen
anexial, poco frecuente, que tiene capacidad recidivante y metas-
tatizante. Actualmente esta entidad relne al adenoma papilar di-
gital agresivo y adenocarcinoma digital, que previamente se



228 Resimenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatopatologia

diagnosticaban como entidades diferentes. Presentamos el caso de
una paciente con lesion en dedo de mano de meses de evolucion.
Caso clinico: Paciente mujer de 70 afos que consultd por una tu-
moracion en 4° dedo de mano, con aumento de tamano en los Ulti-
mos meses. Macroscopicamente se observo un nodulo blanquecino
de 6,5 mm. El estudio histolégico mostro una lesion dérmica solido-
quistica, con capsula fibrosa de grosor variable. En los espacios
quisticos se observaron formaciones papilares, revestidas por célu-
las cilindricas y basales mioepiteliales. Las papilas presentaban un
espectro morfoldgico, con mayor grado de atipia celular en las zo-
nas mas solidas. Las células epiteliales fueron positivas para cito-
queratinas, mientras y las mioepiteliales con p-63, actina y D2-40.
Conclusiones: El carcinoma papilar digital es una lesion de origen
anexial, que se presenta en dedos de manos, en varones adultos. Se
trata de una lesion maligna a pesar de tener una morfologia de bajo
grado. Los parametros histoldgicos de la lesion no determinan el
pronostico, ya que se han reportado casos de recidiva o metastasis
aun cuando hay poca atipia celular. Las metastasis fueron a pul-
mon, aunque también a hueso y ganglios linfaticos. El tratamiento
es la extirpacion quirtrgica con margenes o la amputacion. Es im-
portante tenerla en cuenta entre los diagnosticos diferenciales de
lesiones digitales, con morfologia papilar.

14. ERUPCION CUTANEA EN UN PACIENTE
CON MELANOMA METASTASICO EN TRATAMIENTO
QUIMIOTERAPICO

D. Santiago Sanchez-Mateos?, M. Jo Velasco®, J.L. Diaz Recuero?,
S. Machan?, D. Cullen Aravena?, L. Moya Alonso?, J. Lopez Robles?
y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Varén de 68 anos con melanoma metastasico que inicia tratamiento
con carboplatino y paclitaxel por progresion de la enfermedad y de-
sarrolla erupcion cutanea asintomatica en dorso de antebrazos y ma-
nos. Clinicamente la erupcion estaba compuesta por papulas
eritematoviolaceas de morfologia geografica y superficie queratosica,
distribuidas de forma salpicada en las areas descritas. Los hallazgos
histologicos mostraban una llamativa atipia y displasia queratinocitica
afectando a todo el espesor de la epidermis, con pleomorfismo de
queratinocitos y presencia de numerosas mitosis en estratos altos de
la epidermis. Al explorar al paciente se detect6 una lesion pigmenta-
da atipica en antebrazo izquierdo que fue extirpada y el estudio histo-
patoldgico demostro la presencia de melanoma in situ. Destacamos la
importancia de la correlacion clinico-patolégica para una correcta
interpretacion de las lesiones cutaneas que aparecen en pacientes
oncologicos en tratamiento quimioterapico, pues los hallazgos histo-
logicos descritos en este caso son caracteristicos de la accion de los
taxanos sobre los tejidos. Interpretamos estas lesiones como un efec-
to del tratamiento visible a nivel cutaneo, con mayor expresividad
clinica en areas de piel fotoexpuesta con dano actinico y de forma
focal probablemente por mayor susceptibilidad en aquellas zonas
donde se encuentran queratosis actinicas subclinicas.

15. HISTIOCITOSIS DE CEITULAS DE LANGERHANS
CON PRESENTACION CUTANEA

A. Barrutia, E. Acebo, S. Alvarez y A. Fernandez de Larrinoa
Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo. Bizakaia. Espafia.

Mujer de 86 afios con antecedentes de plrpura trombocitopénica
idiopatica en 2009 en remision. En 2015 comienza con erupcion
pruriginosa papulo costrosa confluente en zonas submamarias, cue-
llo y axilas. Ante la sospecha de liquen plano o enfermedad de
Grover se tomo biopsia observandose un infiltrado en dermis papi-
lar, con ocupacion de la epidermis constituido por celllas de nu-

cleos hendidos y citoplasma palido CD1a+, S100+ y Langherina +. Se
diagnodstico como histiocitosis de células de Langerhans.

16. PSEUDOTUMOR FIBRO-OSEO DE LOS DEDOS

D. Sudrez Massa, L. Najera, R. Cabezas, M. Sigiienza, F. Alfageme
y J.L. Rodriguez Peralto

Servicio de Anatomia Patoldgica; Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario Puerta de Hierro. Servicio de Anatomia Patologica
del Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Mujer de 57 afnos con lesion nodular ulcerada de 1 cm, localizada en
el primer dedo del pie izquierdo, de 6 meses de evolucién y sin
historia de traumatismo previo. Radiologicamente no presenta re-
lacion con el hueso. Se extirpa con el diagnostico de granuloma
piogénico. La histologia muestra una proliferacion fusocelular mio-
fibroblastica, con numerosos vasos, que incluye trabéculas de os-
teoide parcialmente mineralizado con aposicion osteoblastica. Hay
numerosas mitosis. No se aprecian mitosis atipicas, pleomorfismo ni
necrosis. Las células proliferantes expresan actina de musculo liso.
El diagnostico fue de pseudotumor fibrodseo de los dedos (PF). El
PF es una lesion no neoplasica fibroosificante de la dermis y el teji-
do celular subcutaneo localizada tipicamente en los dedos de ma-
nos o pies de adultos jovenes o de edad media. La patogénesis es
desconocida. En algunos casos se relaciona con traumatismo previo.
El diagnostico diferencial se plantea con el osteosarcoma extraes-
quelético, la miositis osificante, la lesion de Nora, la exostosis su-
bubgueal y el tumor fibromixoide osificante. A diferencia del PF, el
osteosarcoma extraesquelético es un tumor destructivo, obviamen-
te maligno. La miositis osificante afecta los tejidos blandos profun-
dos y muestra un efecto zona caracteristico. Aunque el PF, la lesion
de Nora y la exostosis subungueal son clinica e histologicamente
similares, solo las dos Gltimas muestran adhesion al hueso. El tumor
fibromixoide osificante raramente afecta a la porcion distal de las
extremidades y la osificacion es periférica. EL PF es una lesion no
neoplasica infrecuente de los dedos cuyo conocimiento evita trata-
mientos quirlrgicos agresivos innecesarios.

17. SARCOMA DE KAPOSI CON ESTUDIO
INMUNOHISTOQUIMICO NEGATIVO PARA HHV8

S. del Carmen Martinez?, C. Gonzalez Velasco?, E. Manrique Silva®,
M.A. Cruz Sanchez?, Y. Franco Rodriguez?, M. Cano Gamero?,
M.M. Yuste Chavesc y A. Santos-Briz Terron?

aServicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario.
Salamanca. Espana. “Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico
Universitario. Valladolid. Espana. <Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario. Salamanca. Espafia.

Introduccion: El Sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor de origen
endotelial localmente agresivo. Esta lesion esta relacionada con la
infeccion por el Virus Herpes Humano 8 (HHV8) en todas sus varian-
tes (clasica, endémica, iatrogéncia y asociada a VIH), independien-
temente de la localizacion geografica y curso de la enfermedad, no
hallandose en la mayoria de otras lesiones hemangiolinfoprolifera-
tivas. Por ello, esta lesion muestra positividad nuclear casi invaria-
ble para el estudio inmunohistoquimico del antigeno latente
nuclear (LNA-1) del HHVS.

Presentacion del caso: Rebanado cutaneo de una mujer de 84 afios
que presentaba una lesion en cara interna del pie derecho. En es-
tudio histoldgico se observo una lesion con caracteristicas de SK
nodular. El estudio inmunohistoquimico demostro positividad para
CD31, positividad parcheada para D2-40 y escasos pericitos positi-
vos para Actina. La tincion para HHV8 (anticuerpo NCL-HHV8-LNA,
Leica) fue negativa. El estudio de PCR (kit CLART® ENTHERPEX)
mostro positividad para HHVS.

Discusion: A pesar de la alta sensibilidad del anticuerpo frente al
antigeno latente nuclear (LNA-1) del HHV8, una baja carga viral o
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problemas en el procesamiento pueden dar resultados negativos. La
presencia de HHV8 es un marcador fiable que ayuda a distinguir SK
de otras lesiones vasculares, sobre todo en casos en los que el estu-
dio histologico no es concluyente. Sin embargo, la negatividad inmu-
nohistoquimica en un tumor con caracteristicas clinicas e histologicas
tipicas no descarta el diagnostico de SK. No obstante, la positividad
mediante técnicas de PCR, dada su alta sensibilidad, debe interpre-
tarse con cautela, ya que se ha demostrado HHV8 en otras lesiones
(linfomas, enfermedad de Castelman, carcinomas basocelulares, ve-
rrugas, etc.) sobre todo en pacientes inmunocomprometidos.
Conclusiones: Puede haber casos de SK que no expresen HHV8-LNA.
La negatividad inmunohistoquimica no descarta el diagnostico de
SK. La presencia de HHV8 no siempre implica SK.

18. CAMBIOS DE TIPO PERINEURIOMA INTRANEURAL
COMO PARTE SUPERFICIAL DE UN HAMARTOMA NEURAL
FIBROLIPOMATOSO

C. Gonzalez Velasco, S. del Carmen Martinez, E. Manrique Silva,
M.A. Cruz Sanchez, Y. Franco Rodriguez, M. Cano Gamero
y A. Santos-Briz Terron

Hospital Clinico Universitario de Salamanca. Espania.

Introduccién: Los perineuriomas son tumoraciones benignas poco
frecuentes de piel y partes blandas, siendo los perineuriomas intra-
neurales cutaneos (PIC) una entidad extremadamente rara que
afecta habitualmente los dedos. Los hamartomas neurales fibroli-
pomatosos (HNF) son malformaciones de nervios periféricos. Princi-
palmente afectan al nervio mediano, pero pueden ocurrir en
cualquier nervio digital. Presentamos dos casos de HNF que mues-
tran caracteristicas superficiales de PIC.

Casos clinicos: Caso 1: varon de 29 afios con macrodactilia y lesion
tumoral desde la muneca hasta el quinto dedo de mano derecha.
Amputacion previa de cuarto dedo de la misma mano por una lesion
similar. Macroscopicamente observamos tres lesiones cordonales
compuestas por ramas nerviosas rodeadas de tejido adiposo. Caso
2: vardn de 38 anos con tumoracion en segundo dedo de mano de-
recha, asintomatica. Macroscopicamente presenta un engrosamien-
to nervioso rodeado de tejido adiposo.

Anatomia patoldgica: Histologicamente observamos, en ambos ca-
sos, fasciculos nerviosos rodeados por tejido fibroadiposo maduro
entremezclado con colageno, fibroblastos y capilares, que fibrosan
y expanden epineuro y perineuro. Superficialmente en la piel se
presentan cambios de tipo perineurioma intraneural: proliferacion
de células perineurales en “capas de cebolla” rodeando nervios de
pequeio tamafo. Inmunohistoquimicamente: EMA+ en células peri-
neurales, neurofilamentos+ en axones y 5100+ en células Schwann.
Discusién: Mostramos dos casos de HNF con cambios de tipo peri-
neurioma intraneural en superficie. Este hallazgo asociado a las
caracteristicas clinicas (edad de aparicion, localizacion y curso cli-
nico), junto con el tipo de biopsia (y su profundidad), histologia e
inmunohistoquimica sugieren una posible relacion entre ambas en-
tidades; que nos hace pensar que los hallazgos descritos como PIC
sean biopsias superficiales de un HNF.

19. XANTOGRANULOMAS Y LEUCEMIA MONOBLASTICA AGUDA

M.E. Garcia-Solano?, S. Ortiz Reina®, L.F.J. Rufin Villaoslada©,
S. Soto Garcia® y A.L. Martin Rodriguez®

aServicio de Anatomia Patoldgica. HU Los Arcos del Mar Menor.
Murcia. ®Servicio de Anatomia Patoldgica. CHU Cartagena. Murcia.
Servicio de Dermatologia. CHU Cartagena. Murcia. Espafa.

Introduccion: La xantogranulomatosis representa una histiocosis
no-Langerhans, sélo algunos casos han sido documentados en adul-
tos, sin embargo esta patologia y su relacion con enfermedades
hematoldgicas esta mucho mas establecida en nifios.

Material y métodos: Mujer de mas de 70 afos con antecedentes de
mielofibrosis que presenta en primer lugar lesiones histiocitarias
(xantogranulomas del adulto), varios meses antes del desarrollo de
la enfermedad hematologica. Posteriormente aparecieron multi-
ples nodulos violaceos (leucemia cutis), paralelamente al diagnds-
tico de Leucemia monoblastica aguda.

Resultados: La primera biopsia cutdnea mostraba una densa reaccion
dérmica inflamatoria histiocitaria sin presencia de células de Langer-
hans ni células dendriticas (positivo para CD68; negativo para FXIlla,
CD1a, S-100). La segunda biopsia mostraba la infiltracion cutanea de
células medianas/grandes con escaso citoplasma y crecimiento en sa-
banas con el siguiente inmunofenotipo, positivas para CD45, bcl-2,
CD68, CD56, TDT y negativas para CD20, CD79a, CD30, MUM1 y CD3.
Conclusiones: En los pacientes adultos con xantogranulomas es re-
comendable un estudio hematoldgico por su posible asociacion con
anormalidades hematologicas.

20. ELASTOLISIS DERMICAS. PRESENTACION DE 3 CASOS

M.E. Garcia-Solano?, C. Pereda Carrasco®, A. Buendia Alcaraz?,
D. Gonzélez Olmos¢, A.l. Sanchez Pérezc y S. Ortiz Reina‘

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia. HU
Los Arcos del Mar Menor. “TEAP Servicio de Anatomia patolodgica.
HU Los Arcos del Mar Menor. Murcia. Servicio de Anatomia
patologica. CHU Cartagena. Murcia. Espana.

Introduccion: La patogénesis de los trastornos de las elastolisis
dérmicas sigue siendo poco conocida en la actualidad. La pérdida
neta, aumento o mantenimiento de las fibras elasticas de la piel
resulta de un equilibrio de elastogénesis orquestada por las células
mesenquimales y elastolisis debido a la accion de proteasas par-
ticularmente de la elastasa. Las condiciones para esta elastolisis
pueden clasificarse de diferentes maneras, incluyendo si la condi-
cion es heredada o adquirida, caracteristicas clinicas, patogenia y
finalmente el patron histoldgico.

Material y métodos: Se presentan tres casos, todos en mujeres de
diferentes edades (6, 19 y 47 anos respectivamente), con sospecha
clinica de alteracion en tejido conectivo dérmico.

Resultados: Histopatologicamente se caracterizan por una disminu-
cion y/o fragmentacion de las fibras elasticas localizadas en dife-
rentes zonas de la dermis, evidenciada con diferentes tinciones de
histoquimica. Se realiza el diagnostico diferencial con el resto de
entidades de éste grupo de lesiones, elaborando un algoritmo diag-
nostico segln la localizacion de la lesion en dermis.

Conclusiones: Las alteraciones en las fibras elasticas son entidades
poco frecuentes, que pueden tener consecuencias clinicas drama-
ticas en casos hereditarios. Es importante identificar y realizar el
diagnostico diferencial de estas lesiones.

21. PANICULITIS TIPO ERITEMA NODOSO DURANTE
EL TRATAMIENTO CON INHIBIDORES DE BRAF

R. Mazorra, S. Marcos, I. Vilanova, S. Hermana, M. Lacalle,
S. Armesto, M.A. Gonzalez Lopez, M. Marcellan, A. Garcia Castafo
y M.C. Gonzalez Vela

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espana.

En el 40-50% de los pacientes con melanoma metastasico con la
mutacion de BRAF, los inhibidores de BRAF (BRAFi), representan un
tratamiento efectivo, ya sea en monoterapia o asociados a un inhi-
bidor de MEK. Se han descrito diversos efectos adversos cutaneos
secundarios a tratamiento con BRAFi, pero la presencia de panicu-
litis similar a eritema nodoso (EN-like paniculitis) se ha descrito en
casos excepcionales.

Descripcion de los casos: Mujer de 36 anos con melanoma metas-
tatico con BRAF mutado en tratamiento con una combinacion de
vemurafenib y trametinib. Tras 21 dias de tratamiento, desarrollo
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multiples nédulos eritematosos dolorosos en los brazos y las pier-
nas. El estudio histopatoldgico demostrd una paniculitis predomi-
nantemente septal neutrofilica. Varon de 65 afos con metastasis
ganglionares y con BRAF mutado que tras dos ciclos de vemurafenib
presenta lesiones nodulares eritematosas en tronco y extremidades
inferiores. La biopsia mostré una paniculitis septo lobulillar sin vas-
culitis. Ambos pacientes requirieron suspension del tratamiento o
cambio por otro farmaco, con la consecuente mejoria de las lesio-
nes subcutaneas.

Discusion: Aunque los beneficios de BRAFi en la terapia del mela-
noma estan fuera de dudas, sus efectos adversos no deben menos-
preciarse. Desde que se empezaron a usar los BRAFi en la terapia
del melanoma se ha evidenciado un incremento del nimero de ca-
sos de EN-like paniculitis secundarias, que se deben de reconocer
para su diagnostico diferencial, entre otras lesiones, con posibles
metastasis cutaneas. En primer caso, a pesar de la asociacion de
BRAFi con un inhibidor de MEK, se produjo toxicidad cutanea.

22. LA DERMATOPATOLOGIA EN TWITTER

A.L. Mones Iglesias?, E. Miranda Martinez®,
A.M. Gutiérrez Palacios®, L. Palacios Garcia“
y P. Gonzalvo Rodriguez?

aBibliotecario; >Anatomopatoéloga; ‘Dermatdloga. Hospital
V. Alvarez Buylla Mieres. Asturias. YAnatomopatologo. Hospital
de Cabuefies. Asturias. Espana.

Introduccion: La dermatopatologia es la subespecialidad situada en
el centro de la dermatologia y de la patologia que se ocupa del es-
tudio de las enfermedades de la piel, membranas mucosas adya-
centes, anejos cutaneos, pelos, unas y tejido celular subcutaneo
mediante técnicas histologicas, histoquimicas, inmunoldgicas, ul-
traestructurales, microbioldgicas, de biologia molecular y otras
técnicas relacionadas(1). Twitter es una red social creada en 2006
que en junio de 2016 tenia 313 millones de usuarios activos al mes
y 1000 millones de visitas Gnicas mensuales a sitios con Tweets in-
sertados(2) convirtiéndose en una herramienta imprescindible para
compartir, comunicar y actualizarse en cualquier profesion.
Objetivos: Conocer los usuarios que tienen como perfil la dermato-
patologia.

Metodologia: Buscador de twitter y por perfiles con al menos uno
de los siguientes términos en el perfil: “dermatopatologia”, “der-
matopathology”, “dermatopathologist”, “dermpath”.

Resultados: 100 cuentas en twitter. La mayoria son norteamerica-
nos. Unicamente 3 resultados en Espafia. La media de seguidores,
para determinar la popularidad, fue de 793; el usuario con mas
“followers” tenia 7834. De media cada usuario sigue a 707 cuentas.
La media del nimero de tweets enviados fue 2542.

Conclusiones: Necesidad de impulsar la formacion y participacion
en estos nuevos instrumentos del conocimiento.

23. PILOLEIOMIOMA DESARROLLADO A PARTIR .
DE UNA ULCERA CUTANEA POR EXPOSICION A RADIACION:
REPORTE DE UN CASO

P.M. Bueno Ortiz?, C. Celeiro Mufnoz?, E. Linares Martin?,
S. Florina Racean?, R. Mazorra Horts?, S. Marcos Gonzalez?,
E. Trillo Bohajar®, S. Hermana Ramirez® y M.C. Gonzalez Vela®

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Cirugia Pldstica.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
Cantabria. Espana.

Introduccion: Los piloleiomiomas son tumores benignos de musculo
liso que se desarrollan a partir de los muasculos erectores del fo-

liculo piloso. Pueden ser Unicos o multiples, teniendo estos Gltimos
un patron de herencia autosomica dominante. Como causas adqui-
ridas para su desarrollo destacan la presencia de una cicatriz qui-
rargica previa y la exposicion a radiacion. Estos tumores son
benignos, con un curso clinico indolente, si bien se han encontrado
casos de leiomiosarcomas cutaneos desarrollados a partir de una
cicatriz por extirpacion de un piloleiomioma.

Material y métodos: Presentamos el caso de una paciente de 45
anos sin antecedentes de interés que acude a consulta de Dermato-
logia por una quemadura en areola de mama izquierda que atribuye
a exposicion a radiacion en un solarium. Recibimos elipse cutanea
de 3 x 1,5 x 1 cm con una lesion ulcerada de bordes levemente so-
breelevados de 1,7 x 1,3 cm y de coloracion rosada, que dista a 0,2
cm del borde quirtrgico mas proximo y al corte presenta bajo la
superficie un area blanquecina, de consistencia mas firme.
Resultados: Al microscopio, observamos una lesion ulcerada con
hiperplasia pseudoepiteliomatosa, areas de atipia regenerativa y
bajo la misma, en dermis una lesion circunscrita, no encapsulada,
compuesta por bandas de musculo liso que se entrelazan sin seguir
ningln patron. Las células presentan citoplasmas eosindfilos abun-
dantes y nucleos elongados, sin obsevarse mitosis ni atipia, que
diagnosticamos como Piloleiomioma.

Conclusiones: En nuestro caso y revisando la bibliografia, conclui-
mos que el piloleiomioma se desarrollé de forma reactiva a la ulce-
ra provocada por la exposicion a radiacion ultravioleta.

24. HISTIOCITOSIS INTRALINFATICA DE CELULAS
DE LANGERHANS: UN HALLAZGO INCIDENTAL REACTIVO
A ECZEMA GENERALIZADO

A. de Dios Velazquez?, J. Cafueto Alvarez?, V. Beteta Gorriti?,
A. Conde Ferreirds?, A. Cosano Quero?, X. Calderon Castrat?,
E. Fernandez Lopez? y A. Santos-Briz Terron®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Asistencial Universitario. Salamanca. Espafa.

Introduccién: La histiciotosis intralinfatica (HI) es una entidad in-
frecuente y benigna en la que histiocitos ocupan vasos linfaticos
dilatados. Su presentacion es variada, generalmente como manchas
o placas eritematosas o livedoides e inespecificas. Ocurre en distin-
tos contextos como en artritis reumatoide, protesis articulares o
como fenémeno paraneoplasico, aunque también hay descritas for-
mas primarias.

Caso clinico: Un vardn de 82 anos presentaba un cuadro de eritro-
dermia progresiva de 2 meses de evolucion. No poseia adenopatias
patoldgicas y respetaba la cara, palmas y plantas. La biopsia de
dermatitis espongiforme junto a los datos analiticos conformo el
diagnostico de eritrodermia senil con hiper-IgE. Dos semanas mas
tarde, aparecieron nuevas lesiones papulo-costrosas mal definidas
que no respondian a corticoterapia sistémica. Una nueva biopsia
demostré en dermis, bajo una epidermis con cambios espongifor-
mes y de rascado cronico, vasos D2-40+ ocupados por células de
Langerhans (CL) S100+ y CD1a+. Se inici6 tratamiento con ciclospo-
rina con respuesta completa al mes de tratamiento.

Discusion: Las CL actlian como células presentadoras de antige-
no, viajan por los vasos linfaticos a los ganglios donde presentan
el antigeno a linfocitos T naive. Estudios han demostrado que
alteraciones de la barrera cutanea como en la dermatitis atopica
provocan una activacion, reclutamiento y agregados de CL. Este
fenomeno se ha descrito también en escabiosis, molluscum, pa-
pulosis linfomatoide, PLEVA o picaduras. Hasta la fecha, el acu-
mulo en vasos linfaticos de CL no ha sido descrito. Este hecho
amplia el espectro de las HI y consideramos el hallazgo como
incidental en respuesta a la inflamacion mantenida y a un mal
drenaje linfatico.
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25. DEPOSITO DE ACIDO HOMOGENTISICO EN EL NEVUS
MELANOCITICO DE UN PACIENTE CON ALCAPTONURIA

V. Beteta Gorriti?, A. Romo Melgar?, A. de Dios Velazquez?,
A. Conde Ferreiros?, V. Velasco Tirado?, A. Cosano Quero?,
E. Fernandez Lopez® y A. Santos-Briz Terron®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Asistencial Universitario. Salamanca. Espanfa.

Introduccién: La ocronosis endogena o alcaptonuria es una enfer-
medad poco frecuente de herencia autosomica recesiva en la cual
se produce un acumulo de acido homogentisico debido a la insufi-
ciencia de la enzima homogentisica oxidasa. Caracteristicamente la
orina de estos pacientes se torna de color marron oscuro al oxidar-
se 0 en presencia de alcalis. Asimismo tiene lugar el depoésito de
pigmento marron negruzco en el tejido conjuntivo, generalmente a
partir de la cuarta década, produciéndose el fenotipo caracteristi-
co de la enfermedad, asi como la afectacion de 6rganos internos.
Caso clinico: Varon de 67 afos con antecedente de alcaptonuria.
Acudid a consulta de dermatologia por una lesion frontal de afios de
evolucion. A la exploracion presentaba una papula pigmentada
parduzca-grisacea brillante, la cual fue extirpada. El estudio histo-
logico demostrd un nevus melanocitico compuesto con depdsito de
un pigmento parduzco-ocre amorfo entre los haces de colageno
compatible con pigmento ocronoético.

Discusion: En la alcaptonuria el acido homogentisico se oxida y se
acumula en los tejidos formando polimeros y generando depositos
de pigmento. En la histologia este depdsito presenta un color
ocre-amarillento con forma de media luna o banana, situandose
generalmente entre las fibras de colageno del tejido conjuntivo.
El acumulo de este pigmento en un nevus melanocitico ha sido
descrito en la literatura en un solo caso. Se ha propuesto que la
presencia de melanocitos es necesaria para el depdsito de pig-
mento ocrénotico.

Conclusiones: Presentamos un caso de deposito de pigmento ocro-
notico en un nevus melanocitico compuesto apoyando la teoria de
la afinidad de éste por los melanocitos.

26. ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN CUTANEA.
SERIE DE 5 CASOS CLINICOS

A. Calle Andrino?, D. Subiabre Ferrer®, A. Sahuquillo Torralba?,
B. de Unamuno Bustos?, N. Rojas Ferrer<, V. Alegre de Miquel®
y R. Botella Estrada?

aServicio de Dermatologia. Hospital U. y P. La Fe. Valencia. Servicio
de Dermatologia. Hospital General Universitario. Valencia. <Servicio
de Anatomia Patologica. Hospital U. y P. La Fe. Valencia. Espana.

La enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno proliferativo histio-
citico infrecuente. Se conoce también como histiocitosis sinusal con
linfadenopatia masiva (HSAM), haciendo referencia a la forma sisté-
mica o nodal. Sin embargo, existen formas extraganglionares, donde
la piel es el 6rgano mas frecuentemente afectado (43%). Cuando
existe compromiso sélo cutaneo se denomina enfermedad de Rosai-
Dorfman cutanea (3%). Presentamos cinco casos clinicos, cuatro de
ellos varones, con una media de edad de 60 anos. Entre sus antece-
dentes destacaban leucemia mielomonocitica crénica y artritis reu-
matoide. El espectro clinico de las lesiones es amplio,
manifestandose como ndédulo Unico asintomatico, placas eritemato-
sas infiltradas de curso cronico, multiples papulas pruriginosas en
tronco y miembros superiores y cuatro nddulos eritemato-purpuricos
en cara y escote. El estudio histoldgico de todas ellas mostraba den-
so infiltrado dérmico de histiocitos con abundante citoplasma eosino-
filico, con nlcleo vesiculoso y nucléolos prominentes, junto con
células plasmaticas y linfocitos. El hallazgo de emperipolesis (citofa-
gocitosis) no fue constante, pero si caracteristico. La inmunohisto-
quimica resulto positiva para $100 y CD68 y negativa para CD1a, lo
que respaldo el diagnodstico de Rosai-Dorfman frente al diferencial de

histiocitosis. Tras descartar afectacion sistémica, se realizo extirpa-
cion del nodulo Unico y actitud expectante con tratamiento sintoma-
tico en el resto de casos. La enfermedad de Rosai-Dorfman presenta
heterogenicidad clinica, por lo que el estudio histopatoldgico e inmu-
nohistoquimico desempeiia un papel fundamental. Su etiologia es
desconocida, si bien se ha descrito su asociacion con trastornos he-
matoldgicos y autoinmunes. Generalmente presenta un curso autoli-
mitado o cronico indolente, sin progresion sistémica a largo plazo.

27. MACROGLOBULINEMIA DE WALDENSTRGM
INFILTRANDO LA PIEL CON DEMOSTRACION DE LA
MUTACION DE MYD88 L265P EN LAS LESIONES CUTANEAS

S.M. Rodriguez Pinilla?, V. Alegria®, L. Prieto Torres<, C. Santonja?,
R. Cérdoba‘, R. Manso? y L. Requena?

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Fundacién Jiménez Diaz. Universidad Auténoma. Madrid. Espafia.
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Lozano
Blesa. Zaragoza. Espafia. Unidad de Linfomas. ‘Oncohealth
Institute. Fundacion Jiménez Diaz. Universidad Auténoma.
Madrid. Espana.

Las manifestaciones cutaneas de la macroglobulinemia de Waldens-
trom pueden deberse a diversos mecanismos, siendo la mas rara la
infiltracion cutanea por las células neoplasicas de la enfermedad.
Presentamos el caso de un varon de 63 anos diagnosticado de ma-
croglobulinemia de Waldenstrom en el 2011. El paciente fue segui-
do durante 4 afios, sin ningun tratamiento, pero a finales del afo
2015 presento signos de progresion de su enfermedad, tanto en sus
manifestaciones clinicas (fiebre, astenia, pérdida de peso, vision
borrosa) como en los parametros hematoldgicos (anemia, aumento
de la paraproteinemia, diatesis hemorragica, hiperviscosidad san-
guinea). Desde el punto vista dermatologico, aparecio una placa
eritematosa ligeramente infiltrada en region la preesternal. El es-
tudio histopatologico demostré una infiltracion dérmica por densos
infiltrados linfoplasmocitarios que expresaban CD20 y Bcl2 e inten-
sa positividad para IgM, mientras que el estudio de restriccion de
cadenas ligeras kapa y lambda no fue concluyente. Sin embargo, el
estudio de reordenamiento genético del gen JH demostré el mismo
pico monoclonal en la médula dsea y en la infiltracion cutanea. En
el infiltrado cutaneo se demostro por PCR la mutacion MYD88 L265P,
caracteristica de los linfomas linfo-plasmocitarios de bajo grado. El
caso presentado es el primer caso de enfermedad de Waldenstron
infiltrando la piel en el que se ha demostrado la mutacion MYD88
L265P en las células neoplasicas de las lesiones cutaneas.

28. QUERATOSIS SEBORREICA CON CELULAS CLARAS
BASALES: UNA SIMULADORA DE MELANOMA IN SITU

A. Gutiérrez Domingo, C. Manzotti, S. Pabon Carrasco,
J.L. Gutiérrez Cierco, E. Rodriguez Zarco,
M. Merchante Ruiz-Mateos, A. Garcia Escudero y J.J. Rios Martin

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla. Espafa.

Caso clinico: Mujer de 68 anos de edad que consulto por placa
pigmentada de superficie queratosica, localizada en region cervical
izquierda, de 1,8 cms de diametro.

Descripcion: La lesion se trataba de una queratosis seborreica de
tipo acantosico que presentaba células basales de citoplasma claro,
simulando una proliferacion lentiginosa melanocitica (melanoma in
situ). El estudio inmunohistoquimico con Melan-A y HMB45 fue ne-
gativo para ambos marcadores melanociticos, y con citoqueratina
7. La expresion de queratinas basales (5 y 14) era débil en las célu-
las claras. La tincion con PAS result6 negativa.

Diagnostico: Queratosis seborreica con células claras basales.
Discusién: En 2006, Neuhaus y cols describieron 9 casos de quera-
tosis seborreica con células claras basales simulando un melanoma
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in situ. Desde entonces hasta la fecha solo ha sido comunicado un
caso mas (queratosis seborreica de tipo hiperqueratosico). En todos
éstos casos las células claras resultaron negativas para marcadores
melanociticos y positivas con pancitoqueratina (panCK). La causa
de la aparicion de estas células claras basales es desconocida. La
tincion negativa con PAS descarta el acumulo de glucogeno citoplas-
mico. Existen teorias que apoyan un defecto metabélico afectando
a los lisosomas como el responsable de este cambio claro, al igual
que sucede en algunos carcinomas de células basales y escamosos.
También es posible que exista una alteracion en la sintesis de los
filamentos de queratina de las células basales.

Conclusiones: Creemos que es importante reconocer este curioso
fendomeno para no confundir una queratosis seborreica con una pro-
liferacion melanocitica lentiginosa (melanoma in situ).

29. PLACA ATROFICA CONGENITA: NEVUS DEL TEJIDO
CONECTIVO FIBROBLASTICO

X. Calderén Castrat?, L. Allemant Ortiz®, C. Roman Curto?,
L. Sanchez los Arcos?, M. Roncero Riesco?, |. Tormo Alfaro?,
E. Férnandez Lopez® y A. Santos Briz¢

aDepartamento de Dermatologia. Hospital Universitario.
Salamanca. Espafa. ®Departamento de Dermatologia. Hospital
Hipdlito Unanue. Lima. Peru. ‘Departamento de Anatomia
Patologica. Hospital Universitario. Salamanca. Espana.

Introduccion: El nevus del tejido conectivo fibroblastico (NTCF) es
un infrecuente hamartoma dérmico mesenquimal CD-34 positivo,
que afecta generalmente a la poblacion infantil. Presentamos un
caso pediatrico resaltando sus caracteristicas clinicas, dermatosco-
picas e histopatologicas que nos permiten diferenciarlo de otras
proliferaciones dérmicas CD-34 positivas.

Caso clinico: Presentamos un adolescente de 15 afios que acudio al
Servicio de Dermatologia por una lesion cutanea congénita. Al exa-
men fisico, se observd una placa rosada y atrofica con acentuacion
folicular, de 2,5 cm en didmetro, localizada en la espalda. El anali-
sis dermatoscopico reveld finas telangiectasias a lo largo de toda la
superficie de la placa. El estudio histopatoldgico demostré una pro-
liferacion mesenquimal de bajo grado, afectando la dermis profun-
da, constituida por células de habito fusiforme con nicleos de
tamano intermedio y citoplasma mal delimitado sin objetivar atipia
celular, pleomorfismo o mitosis, dispuestas en una matriz fibrosa
dotada de una rica trama vascular. La inmunohistoquimica resulto
CD-34+ y actina -. En vista de los hallazgos histopatologicos se es-
tablecio el diagnostico de NTCF. Adicionalmente, el estudio de
translocacion citogenética para dermatofibroma protuberans (DFP)
(17;22) (922;q13) fue negativo.

Discusion: EL NTFC es un hamartoma dérmico mesenquimal CD-34
positivo. Histopatolégicamente, se caracteriza por una prolifera-
cion desordenada de células fusiformes CD-34+ que involucran la
dermis profunda y en algunos casos la hipodermis, dispuestas en un
patron de crecimiento en fasciculos. El principal diagnostico dife-
rencial dermopatologico se debe establecer con el DFP tipo placa 'y
con el hamartoma dérmico dendritico en medallon.

Conclusiones: Aportamos un nuevo caso de un NFTC incidiendo en
los hallazgos histopatologicos, claves para establecer la distincion
entre otras proliferaciones dérmicas CD-34 positivas.

30. LEPRA PAUCIBACILAR. A PROPOSITO DE UN CASO

M. Grau Pérez?, M.P. Rivero Suarez?, M.P. de la Rosa del Rey®,
M.l. Campos-Herreroc, C.A. Cabello Zurita?,
C.P. Hernandez Fernandez? y A.J. Gomez Duaso?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Microbiologia. Hospital Universitario de Gran Canaria
Doctor Negrin. Las Palmas de Gran Canaria. Espana.

La lepra es una enfermedad infecciosa cronica causada por Myco-
bacterium leprae. En 2014 se notificaron 11 casos en Espana, en su
mayoria importados. Un varon de 33 afios natural de Brasil, residen-
te en Espafna desde hacia 5 afos (Islas Canarias), fue remitido por
lesiones eritematosas de 3 meses de evolucion en nariz, oreja de-
recha, brazos, region lumbar y piernas. Referia que las primeras
lesiones habian aparecido en la nariz y sensacion de taponamiento
nasal derecho acompanante desde entonces. Posteriormente apa-
recieron las demas lesiones cutaneas. A la exploracion fisica pre-
sentaba placas eritematosas ligeramente descamativas en las zonas
descritas, de distribucion asimétrica, con pérdida de sensibilidad
en region dorsal del pie derecho. Se realizd baciloscopia en oreja 'y
nariz y biopsia cutanea en el brazo para estudio histoldgico, baci-
loscopia y técnicas de amplificacion gendmica. Las baciloscopias
fueron negativas. El estudio histologico revelé una dermatitis gra-
nulomatosa, con granulomas epitelioides subepidérmicos y en rela-
cion con nervios, unidades foliculosebaceas y glandulas sudoriparas,
hallazgos sugestivos de lepra. Con el diagnostico de lepra indeter-
minada se inicié tratamiento con dapsona 50 mg diarios y rifampi-
cina 600 mg cada 30 dias durante 6 meses. Se confirmé la deteccion
de ADN de Mycobacterium leprae un mes después del inicio del
tratamiento. Durante el mismo presentd anestesia de todas las zo-
nas afectas, recuperando progresivamente la sensibilidad. A los seis
meses las lesiones cutaneas habian remitido, persistiendo Unica-
mente un afo después anestesia del ldbulo de la oreja. El estudio
histologico es de gran importancia en el diagnéstico y clasificacion
de la lepra.

31. METASTASIS CUTANEA EN UNA PACIENTE
CON TUMOR DEL ESTROMA GASTROINTESTINAL (GIST)
EN TRATAMIENTO CON SUNITINIB

S. Ponce de la Cruz?, G. Marrero Aleman?, E.C. Lopez Jiménez?,
P. Almeida Martin?, T. Montenegro Damaso®, L. Borrego Hernando?
y J. Hernandez Santana®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario Insular-Materno Infantil.
Las Palmas de Gran Canaria. Espafa.

Introduccion: Las metastasis cutaneas del tumor del estroma gas-
trointestinal (GIST) son muy poco frecuentes.

Caso clinico: Mujer de 47 anos de edad intervenida hace catorce
anos de GIST gastrico, con posterior tratamiento adyuvante con
imatinib durante tres anos. Diez anos tras la reseccion del tumor,
aparicion de metastasis subcutaneas, pulmonares y vertebrales.
En tratamiento con sunitinib desde hace tres anos, manteniendo
enfermedad estable hasta la fecha. Consulta por lesion cutanea
dorsal, dolorosa y de cuatro semanas de evolucion. A la explora-
cion presenta una placa eritematosa de 1,5 x 1,3 cm, de superficie
lisa, contorno regular, bordes netos, consistencia elastica e infil-
trada. La biopsia mostr6 un denso infiltrado de células epitelioi-
des en toda la dermis, y la inmunohistoquimica revelo positividad
para CD117 y CD34, negatividad para S100 y un alto indice proli-
ferativo (Ki67). Estos hallazgos histologicos fueron idénticos a los
del tumor primario.

Discusion: Existen Unicamente doce casos descritos en la literatura
de metastasis cutaneas de GIST. Se trata de una neoplasia de pro-
nostico variable. El tamafo tumoral y el nimero de mitosis son los
principales indicadores de malignidad.

Conclusiones: Las metastasis cutaneas pueden permitir el diagnos-
tico de neoplasias no conocidas, o indicar la diseminacion o recu-
rrencia de otras ya diagnosticadas. Presentamos un caso de
metastasis cutanea de GIST, con correlacion clinico-patologica con
el tumor primario.
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32. HAMARTOMA POLIPOIDE ANEXIAL Y MESENQUIMAL
CONGENITO CUTANEO: UNA ENTIDAD
INFRADIAGNOSTICADA. PRESENTACION DE 2 CASOS

E. Manrique Silva?, C. Gonzalez Velasco®, M. Yuste,
E. Fernandez Lopezs, A. Robledo Sanchez?, S.C. Martinez®
y A. Santos-Briz®

aServicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario.
Valladolid. Espaia. *Servicio de Anatomia Patoldgica; Servicio de
Dermatologia. Hospital Universitario. Salamanca. Espafa.

Los hamartomas cutaneos son un grupo heterogéneo de lesiones
que con frecuencia se presentaran desde el nacimiento. Se desarro-
llaran debido a una alteracion durante la embriogénesis, pudiéndo-
se formar de esta manera a partir tanto de la epidermis, dermis
como de la hipodermis.

Casos clinicos: Caso 1: varon de 12 afios con antecedente personal
de hipoacusia no progresiva secundaria a agenesia congénita del
estribo. Presentaba lesion congénita asintomatica, polipoide de 0,5
cms de diametro, localizada en abdomen. Caso 2: recién nacida de
2 dias, valorada por lesion en muslo derecho, firme, asintomatica
de 0,3 cms de diametro. Histopatolégicamente ambas lesiones mos-
traban hallazgos similares, caracterizandose en ambos casos por
contener unidades foliculo-sebaceas, glandulas ecrinas, musculo
liso, vasos sanguineos asi como fibras nerviosas.

Discusion: Nuestros casos comparten similitudes con el ya descrito
hamartoma de musculo estriado (SMH), localizado mayormente en
areas donde el musculo estriado suele ser superficial (nariz., men-
ton, etc), por lo que se evidencio, como en le SMH, la proliferacion
de diferentes lineas tisulares. Sin embargo a diferencia del SMH, no
se objetivd musculo estriado. La relacion existente entre CPCMH y
SMH fue resenada por Grilli y Requena et al., quienes sugirieron que
el término hamartoma adnexial y mesenquimal cutaneo seria una
mejor denominacion para estas lesiones.

Conclusiones: El CPCMH es una entidad probablemente infradiag-
nosticada y debera ser considerada dentro de los diagnosticos dife-
renciales de las lesiones cutaneas congénitas. Asi mismo se debe
tener en cuenta su estrecha relacion con el SMH y con otras anoma-
lias congénitas al momento de su diagnostico.

33. PAPULOSIS LINFOMATOIDE TIPO E CON EXTENSA
NECROSIS CUTANEA

C. Pindado Ortega?, P. Fonda Pascual?, L. Pefa Jaimes®
y R. Carrillo Gijon®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espafa.

La papulosis linfomatoide (PL) es un trastorno linfoproliferativo cu-
taneo primario CD30 positivo de la cual se distinguen cinco varian-
tes histopatologicas (tipos A, B, C, Dy E). La PL tipo E es una
entidad poco frecuente, caracterizada por un infiltrado de células
T CD30 positivo con patrén angiocéntrico y angiodestructivo, que
puede confundirse con linfomas agresivos cutaneos angioinvasivos.
Presentamos el caso de un varon de 69 aios, sin antecedentes per-
sonales de interés, que acudio por lesiones cutaneas de 2 meses de
evolucion. A la exploracion se apreciaban papulas y nddulos erite-
matosos, de tamano variable, que exhibian una costra hemorragica
central adherente, distribuidos en tronco y extremidades. El estu-
dio histopatologico demostro extensa necrosis en V abierta hacia la
epidermis afectando la parte central de la biopsia. En la periferia
de esta prominente necrosis se evidenciaba la presencia de un infil-
trado constituido por linfocitos atipicos de tamafo pequeio-media-
no. Este infiltrado se disponia en banda a lo largo de la dermis
superficial mientras que en dermis profunda mostraba un prominen-
te patrén angioinvasivo, acompanado de trombosis vascular. El es-
tudio inmunohistoquimico revelé positividad para CD30, CD8, CD3 y

MUM-1. Otros marcadores pan-T (CD5 y CD7) se encontraban par-
cialmente perdidos y CD56 resultd negativo. Presentamos este caso
por la llamativa necrosis cutanea que observamos, en relacion con
las intensas lesiones vasculares evidenciadas histoldgicamente.

34. SIGNO DEL “PARAGUAS” EN MELANOMA NEVOIDE

L. Lopez Brasal?, F. Pinedo Moraleda?, A. Pampin Franco®,
M. Cabezas Quintario?, A.L. Valencia Mesa?, M. Trujillo Coronado?,
E. Garcia Garcia® y J.L. Lopez Estebaranz®

aUnidad de Anatomia Patologica; *Unidad de Dermatologia.
Hospital Universitario Fundacion Alcorcén. Madrid. Espaha.

Existen multiples criterios histologicos para distinguir entre mela-
noma y nevus melanocitico. Entre ellos, la presencia de elastosis
solar es un factor importante en la evaluacion de cualquier lesion
melanocitica, dada la importancia de la radiacion ultravioleta en la
etiopatogenia de gran parte de las mismas. Se ha propuesto que la
relacion entre las fibras elasticas dérmicas y las proliferaciones me-
lanociticas puede mostrar valor discriminativo entre lesiones benig-
nas y malignas.

Caso clinico: Varon de 75 anos con hallazgo incidental en la cara la-
teral derecha del cuello de una lesion eritematoviolacea sin datos de
especificidad. Se biopsia. Microscopicamente se observa, a nivel jun-
tural, una proliferacion melanocitica atipica fundamentalmente en
forma de nidos irregulares, con ocasional ascenso pagetoide de célu-
las aisladas, en el contexto de una hiperplasia epidérmica. Existe un
componente intradérmico con cierta maduracion en profundidad,
aunque con alguna mitosis. Llama la atencion una marcada elastosis
solar en banda por debajo de la proliferacion melanocitica.
Diagnoéstico: Melanoma nevoide.

Discusion: En la piel expuesta y danada por el sol, los melanomas
desplazan hacia abajo las fibras elasticas degeneradas, de tal forma
que la elastosis solar aparece por debajo de la proliferacion neopla-
sica (signo del “paraguas”). En los nevus melanociticos las células
névicas se encuentran entremezcladas con las fibras elasticas. Ade-
mas, este tipo de lesiones actian como un “protector solar” de la
dermis subyacente evitando la degeneracion elastotica.

35. PAPULOSIS LINFOMATOIDE TIPO D

L. Lopez Brasal?, F. Pinedo Moraleda?, A. Pampin Franco®,
M. Cabezas Quintario?, A.L. Valencia Mesa?, M. Trujillo Coronado?,
E. Garcia Garcia® y J.L. Lopez Estebaranz®

aUnidad de Anatomia Patologica; *Unidad de Dermatologia.
Hospital Universitario Fundacion Alcorcén. Madrid. Espana.

La papulosis linfomatoide (PL) pertenece al grupo de los procesos
linfoproliferativos CD30+ de comportamiento escasamente agresi-
vo. Clasicamente se ha clasificado en tipos A, B'y C, pero reciente-
mente se han descrito nuevas variantes, entre los que se encuentra
el tipo D o variante CD8+.

Caso clinico: Varon de 52 afos que consulta por lesiones papulosas
recidivantes en abdomen y extremidades, biopsiadas previamente,
sin resultado concluyente. Se realiza nueva biopsia. Microscopica-
mente se aprecia un infiltrado perivascular superficial de predomi-
nio linfocitario, con marcado epidermotropismo asociado a
espongiosis y paraqueratosis. Los linfocitos intraepidérmicos son
CD3+, CD20-, con pérdida de expresion para CD7, predominante-
mente CD8+, con escasos linfocitos CD4+. Gran parte expresan
granzima B. Ademas, se observan frecuentes células CD30+, tanto a
nivel dérmico como intraepidérmico, muchas de las cuales expre-
san también Ki-67. Diagnéstico: PL tipo D.

Discusion: Las PL son, habitualmente, CD4+; un fenotipo CD8+ aso-
ciado a marcadores de citotoxicidad, puede ser etiquetado como PL
de tipo D en un contexto clinico adecuado (pequefos nédulos erite-
matosos y papulas menores de 1 cm, en diferentes estadios evolu-
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tivos, distribuidas en tronco y extremidades con tendencia a la
autoinvolucion).

36. MELANOMA SIMULANDO UN NEVUS PENETRANTE
PROFUNDO

I. Andrés Ramos?, L.I. Gimeno Mateos?, A. Pérez Plaza?,
V. Alegria Landa?, C. Santonja Garriga®, H. Kutzner®
y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.
‘Dermatopathologie Friedrichshafen. Alemania.

El nevus penetrante profundo (NPP) es una lesion melanocitica que
habitualmente genera dudas diagnésticas con el melanoma. Suele
aparecer en cara o cuello de adultos jovenes. Presenta una morfo-
logia muy caracteristica en forma de triangulo invertido, donde los
melanocitos se distribuyen formando fasciculos que se distribuyen
con un patron plexiforme infiltrando la dermis profunda. Varon de
29 anos con papula pruriginosa marrén oscuro en el brazo derecho.
El estudio histopatoldgico muestra una proliferacion melanocitica
donde se mezclan células epitelioides de citoplasma amplio y pali-
do con escaso contenido melanico con otras fusiformes, de arqui-
tectura triangular con el vértice apuntando hacia hipodermis.
Extensa afectacion pagetoide de la epidermis, por células sueltas o
nidos de pequeno tamano. En dermis profunda la lesion adopta un
patron plexiforme. No imagenes de mitosis. El estudio inmunohis-
toquimico revela expresion de Melan Ay p16, mientras que el HMB-
45 se limita al componente de la unién dermoepidérmica. indice
proliferativo (Ki67 y Ser 10) escaso (< 5%). No demostrandose ex-
presion de p21 ni de 5-hidroxi-metilcitosina. En conjunto los datos
favorecen el diagndstico de melanoma simulando un NPP. El diag-
nostico diferencial entre NPP y melanoma supone un importante
reto anatomopatoldgico. En nuestro caso las alteraciones morfolo-
gicas junto con la distribucion heterogénea del pigmento, la atipia
de melanocitos con ausencia de maduracion en profundidad y la
extension intraepidérmica pagetoide apoyan el diagndstico de me-
lanoma. La pérdida de expresion de 5-hidroxi-metilcitosina es uno
de los primeros cambios observados en la transformacion maligna
de los melanocitos, y se considera un marcador epigenético prome-
tedor en el campo de las lesiones melanociticas.

37. ERITEMA ANULAR EOSINOFILICO. PRESENTACION
DE UN CASO EN UN ADULTO

L. Pena Jaimes?, P. Fernandez Gonzalez®, P. Fonda Pascual®
y R. Carrillo Gijon2

aServicio de Anatomia Patologica; *Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid. Espana.

El eritema anular eosinofilico es una entidad rara descrita princi-
palmente en la infancia. El primer caso en adultos se publico en el
ano 2000. Clinicamente se caracteriza por papulas y placas recu-
rrentes, urticariformes, que adoptan una morfologia anular o circi-
nada y se expanden centrifugamente. Predominan en tronco y
extremidades. Esta apariencia clinica es similar a la del eritema
anular centrifugo convencional. Histolégicamente se trata de una
dermatosis eosinofilica donde predomina un infiltrado intersticial
de eosindfilos en la dermis reticular que suele acompanarse de in-
filtrado linfocitario perivascular. Presentamos un nuevo caso de
esta entidad de la que existen cerca de 30 casos publicados en
adultos. Se trata de un varén de 57 afios con colitis ulcerosa de 6
anos de evolucion en tratamiento con Adalimumab. Las lesiones se
iniciaron como papulas purpuricas en miembros inferiores, no des-
aparecieron al suprimir la medicacion y evolucionaron a lesiones
anulares grandes de predominio en las piernas con expansion cen-
trifuga. La histologia mostraba una dermatosis eosinofilica.

38. DERMATOSIS ACANTOLITICA PAPULAR DEL PENE

A. Barrutia?, J.A. Raton?, V. Velasco®, A. Fernandez de Larrinoa?
y E. Acebo?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo. Bizkaia. Espafa.

Caso clinico: Varon de 74 afios con antecedentes de hipertension,
reflujo gastroesofagico e ictus en tratamiento con enalapril y omepra-
zol. Consulté en 2014 por placa blanquecina macerada en glande,
asintomatica, de 2 cm de diametro y 2 afios de evolucion. Se biopsio
observandose acantosis, hipergranulosis e hiperqueratosis con acan-
tolisis suprabasal y disqueratosis focal. La inmunofluorescencia direc-
ta e indirecta fueron negativas. Con estos hallazgos histopatologicos
se planted la posibilidad de acantoma acantolitico disqueratosico,
disqueratoma verrucoso, enfermedad de Darier, enfermedad de Gro-
ver y dermatosis acantolitica papular del area genitocrural. El pacien-
te no tenia lesiones ungueales ni lesiones extragenitales similares, ni
tampoco tenia otros miembros de la familia afectos. Dado que el
acantoma acantolitico disqueratosico no afecta al area genital, se
diagnosticdé como dermatosis acantolitica papular del area génito-
crural (DAPGC). La lesion no mejord con corticoides ni antibioticos
topicos por lo que se extirpd quirdrgicamente.

Discusion: La DAPGC se describio por primera vez en 1984 y hay 27
casos descritos. Se presenta como papulas o placas localizadas,
preferentemente, en labios mayores de vulva y, con menos frecuen-
cia, en zona perianal, ingles y pene, donde hay 5 casos descritos.
Clinicamente se puede confundir con condilomas, eccemas o candi-
diasis. Histolégicamente puede simular una enfermedad de Darier
o Hailey-Hailey. En 3 casos con estudio genético, 2 tenian mutacion
del gen ATPC1 (Hailey-Hailey) y uno del gen ATP2A2 (Darier), por lo
que se piensa que algunos casos podrian corresponder a formas lo-
calizadas de dichas enfermedades. El tratamiento es poco efectivo
aunque hay respuestas variables con laser de CO2 y retinoides.

39. SIRINGOCISTOADENOCARCINOMA PAPILIFERO:
DESCRIPCION DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

A. Agullé?, C. Arean®, A. Valcayo?, I. Yanguas® y A. CordobaP®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario de Navarra. Espafa.

Introduccioén: El siringocistadenocarcinoma papilifero (SCACP) es
una variante muy poco frecuente de carcinoma anexial cutaneo que
suele aparecer inicialmente como transformacion maligna in situ en
un siringocistadenoma papilifero, progresando posteriormente a un
carcinoma invasivo.

Material y métodos: Varon de 40 aios que presentaba una papula
pediculada de mas de 1 aio de evolucion y crecimiento progresivo,
de 10 mm de diametro, eritematomarronacea y cubierta por una
costra exudativa. La lesion era asintomatica salvo sangrado ocasio-
nal con el roce. El estudio histologico revelé una neoformacion epi-
telial de crecimiento en forma de cordones sélidos, alrededor de
ductos, dirigidos a la superficie epidérmica a la que sobreelevaban.
En profundidad eran mas frecuentes las estructuras tubulares que
se acompanaban de una capsula fibrosa. El estudio inmunohistoqui-
mico evidencié positividad de la poblacion epitelial en superficie
para Citoqueratina 7 y 5-6, siendo negativa la 20. El P63 resulto
positivo en la porcion superficial y en profundidad; en las areas de
conductos fue positivo Gnicamente en el estrato periférico de célu-
las mioepiteliales. El P53 resultd positivo en las areas superficiales.
Discusién: El SCACP constituye un carcinoma de glandula ecrina
infrecuente del que solo existen 34 casos descritos en la literatura.
Suele aparecer en pacientes mayores de 60 anos y localizarse en la
cabeza y el cuello. Constituye un tumor de bajo grado de maligni-
dad aunque se han notificado casos con metastasis locoregionales.
Presentamos el segundo caso descrito de aparicion en torax y el
quinto que asocia areas de diferenciacion escamosa.
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40. MICETOMA ACTINOMICOTICO. PRESENTACION
DE UN CASO

C. Lopez Galan?, J. Dominguez Cafete?, F. Rueda Correa?,
M.A. Saez Garcia?, M. Lorente Luna®, M. Sanchez Lopez?
y S. Ortiz Reinac

aServicio de Anatomia Patoldgica; *Servicio de Dermatologia.
Hospital Central de la Defensa Gémez Ulla. Madrid. Espana.
Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital General Universitario
Santa Maria del Rosell. Cartagena. Murcia. Esparia.

Introduccién: Micetoma a una enfermedad infecciosa tropical, con
mayor incidencia se encuentra en México, Venezuela, Brasil, donde
es endémica, caracterizada por la afeccion cronica de la piel y tejido
subcutaneo, producida por hongos (de la familia eumicetoma, como
Madurella mycetomatis) o bacterias (de la familia actinomicetoma,
como Nocardia brasiliensis,), que con frecuencia invaden otras es-
tructuras, como la fascia muscular y los huesos. Se caracteriza por
una reaccion inflamatoria de tipo granulomatoso, con formacion de
tractos fistulosos, exudacion de contenido purulento y salida de “gra-
nos” por compresion, que contienen las colonias del agente causal.
Sin la presencia de los granos, se los define como “pseudomiceto-
mas” teniendo éstos una etiologia y evolucion diferente.

Material y métodos: Varon de 73 anos de edad, natural de Sevilla,
aficionado a la horticultura, que consultd por presentar una lesion
no dolorosa en maleolo peroneo de pie izquierdo, de dos ahos de
evolucion, que fue tratada en multiples ocasiones con Trimetoprim-
Sulfametoxazol, sin completar el tratamiento por abandono del
paciente. En la clinica correspondiente al pie izquierdo, donde se
observa reaccion inflamatoria que compromete la circunferencia
del tobillo, con multiples trayectos fistulosos en el maléolo pero-
neo, por donde emana secrecion purulenta y costras fibrinohemati-
cas. Se aprecian pequefios granulos amarilletos que surgen entre el
material purulento. Se realiza estudio anatomopatologico con he-
matoxilina- eosina, y técnicas de PAS y Giemsa, encontrando en
dermis granulomas constituidos por polimorfonucleares, células
plasmaticas, linfocitos, e histiocitos, que rodean formaciones “den-
sas lobulada“(Fig. 3). A mayor detalle, se observa un nicleo central
laxo basofilo rodeado de formaciones filamentosas “tipo sol radian-
te” eosindfilas, que conforman estructuras micoticas micelares.
Resultados: En general el micetoma es facilmente reconocible por
su clinica. La mayor dificultad se presenta en los estadios tempra-
nos de la enfermedad, o cuando se localiza en sitios poco habitua-
les. El diagndstico histopatologico en correlacion a la clinica son las
herramientas mas rapidas para el diagnostico. Se puede realizar el
cultivo del agente causal, para lograr el diagnostico definitivo. La
histologia muestra reaccion granulomatosa entorno a estructuras
micelares, que presentan un nucleo laxo central basofilo. El diag-
nostico diferencial incluye el “pseudomicetoma”, que entraia difi-
cultad a la hora de distinguirlo clinicamente del micetoma, sin
embargo en el estudio histopatolégico nunca se encontraran los
“granos” referidos, patognomonicos en la definicion de éste sindro-
me. El pseudomicetoma puede ser producido por tuberculosis coli-
cuativa, Pseudomonas auriginosa y Estafilococo dorado. También
debe hacerse diagnostico diferencial con otras entidades como la
esporotricosis cutanea fija, o la leishmaniasis cutanea. Trimeto-
prim-sulfametoxazol solo o junto con diamino-difenil-sulfona es el
tratamiento de eleccion para actinomicetoma. A la fecha la evolu-
cion de la paciente ha sido favorable. En algunos casos es necesario
realizar tratamiento quirtrgico, llegando incluso a la amputacion
de diferentes regiones anatémicas, cuando el tratamiento médico
no es suficiente.

Conclusiones: El Micetoma es un cuadro inflamatorio de piel y te-
jidos blandos, extremadamente infrecuente en pacientes naturales
de nuestro pais. En general, se observa en varones, de areas depri-
midas en ambito rural, o que incumplen el tratamiento médico
prescrito. La puerta de entrada es por heridas cutaneas con espinas
o elementos vegetales y contaminacion secundaria con tierra donde

reside estos microorganismos. Presentamos un caso de un vardn
caucasico de edad avanzada, natural de Sevilla, jubilado y aficiona-
do a la horticultura.

41. SINDROME CLAPO: UNA ENTIDAD RECIENTEMENTE
DESCRITA

M.J. Beato y J.C. Lopez Gutiérrez

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Cirugia Pedidtrica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

El sindrome CLAPO fue recientemente descrito como la asociacion
de malformacion capilar del labio inferior, malformacion linfatica
(o venosa) de la cabeza y cuello, asimetria de cara y miembros, y
sobrecrecimiento parcial o generalizado. Presentamos los hallazgos
anatomopatologicos de la malformacion linfatica de un paciente
con este sindrome.

42. DIAGNOSTICO DE EXANTEMA PURPURICO FLEXURAL
POR PARVOVIRUS B19 MEDIANTE INMUNOHISTOQUIMICA

J. Lopez Robles?, L. Nuiez Hipdlito?, E. Macias del Toro?,
J.L. Ramirez Bellver?, U. Pielasinski Rodriguez?,
J.L. Diaz Recuero?, L. Requena Caballero® y C. Santonja Garriga®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Introduccion: El Parvovirus B19 es un patégeno comun del ser hu-
mano que se transmite principalmente a través de secreciones res-
piratorias. En los nifios la infeccion, cuando es sintomatica, suele
producir eritema infeccioso, por su parte en el adulto cuando se
manifiesta a nivel cutaneo lo hace en forma de exantemas atipicos,
los cuales deben ser filiados por medio de una anamnesis completa,
serologias y biopsia cutanea con estudio histologico e inmunohisto-
quimico.

Caso clinico: Mujer de 28 con antecedentes de DM-2 en tratamien-
to con Metformina derivada al Servicio de Urgencias debido a Exan-
tema purpurico de predominio flexural acompanado de prurito y
sensacion distérmica. Al ingreso presentaba Leucocitosis con des-
viacion a la izquierda, ademas, en la analitica destacaba Hiperbili-
rrubinemia a expensas de la Bilirrubina Indirecta y discreta
elevacion de la LDH, a partir del segundo dia de ingreso la paciente
desarrollé pancitopenia. Al ser valorada por dermatologia se deci-
dio solicitar serologias en las que se obtuvo resultado positivo para
IgM especifica de Parvovirus B19 y una biopsia cutanea en la que se
detecto Parvovirus B19 en el endotelio vascular superficial median-
te técnicas de Inmunohistoquimica.

Discusion: Presentamos un caso de exantema atipico secundario a
infeccion por Parvovirus B19, confirmado tanto por las serologias
como por la evidencia de su presencia en el endotelio de los vasos
de la dermis mediante técnicas de inmunohistoquimica. Destaca-
mos asi la importancia de la utilizacion de inmunohistoquimica para
filiar el cuadro exantematico atipico de la paciente, pues en series
consultadas la Infeccion por Parvovirus B19 representaba un 5% del
total de los exantemas atipicos.

43. INFILTRACION CUTANEA POR LINFOMA DE HODGKIN

B. Ferrer Guillén, L. Martinez Leborans, D. Subiabre Ferrer,
A.M. Victoria Martinez, L. Cubells Sanchez y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Valencia. Valencia. Espanfa.

La infiltracion cutanea en la enfermedad de Hodgkin es muy poco
frecuente, afectando a menos del 4% de los pacientes, en la mayoria
de los casos producida por diseminacion linfatica retrograda y en
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menor medida por diseminacion hematogena o extension directa
desde un ganglio afecto. Presentamos el caso de un varon de 52 afios,
ingresado para estudio por un cuadro constitucional (pérdida de 8-10
Kg de peso y sudoracion nocturna) de 4 meses de evolucion. Se soli-
cito interconsulta a dermatologia y en la exploracion presentaba
conglomerados adenopaticos a nivel inguinal, asi como una masa en
costado izquierdo y dos nddulos ulcerados de 2 aios de evolucion. Se
realiz6 extirpacion de los nodulos subcutaneos, realizando citologia,
biopsia por congelacion y para hematoxilina eosina. En la citologia se
pudo observar presencia de células linfoides de nlicleo grande, con
moderadas atipias nucleares, asi como multiples células gigantes
multinucleadas, sugestivas de células de Reed-Sternberg. Se realizd
inmunohistoquimica tanto en la citologia como en la biopsia que
mostro la presencia de células CD30 positivas correspondiendo con
las células gigantes multinucleadas. La correlacion clinico-patologica
establecio el diagnéstico de Linfoma de Hodgkin, a tipo esclerosis
nodular. Tras realizar estudio de extension, el paciente inicio trata-
miento con poliquimioterapia, encontrandose en un estadio IV-B. Las
lesiones cutaneas, la citologia de las mismas y la biopsia por conge-
lacion permitieron realizar un diagnostico rapido y certero, pudiendo
establecer un tratamiento adecuado de forma precoz. A pesar de la
poca frecuencia de afectacion cutanea en esta entidad, los dermato-
logos debemos tener el linfoma de Hodgkin entre los diagnosticos
diferenciales en este tipo de pacientes.

44. MUCINOSIS FOLICULAR VARIANTE ACNEIFOIRME:
PRESENTACION DE UN CASO

I. Erafia Tomas?, |. Gomez de la Riva?, Y. Rodrigues Figueira?,
V. Melgar Molero®, M.A. Vergara Sanchez® y J. Cuevas Santos?

aDepartamento de Anatomia Patolégica; *Departamento
de Dermatologia. Hospital Universitario de Guadalajara.
Guadalajara. Espana.

La mucinosis folicular es un patron de reaccion del tejido en el que
los foliculos pilosos y las glandulas sebaceas muestran una degene-
racion mucinosa. Se clasifican en primarias y secundarias (asociadas
a linfomas). Dentro de las primarias existen clasicamente dos for-
mas clinicas: la localizada y la difusa. Mas recientemente se han
descrito otras dos variantes clinicas: acneiforme y urticariforme. La
variante acneiforme afecta fundamentalmente a pacientes jovenes
y frecuentemente mujeres. Las lesiones son pruriginosas similares
a las del acné excoriata o al lupus milliaris diseminado faciei loca-
lizadas en frente y mejilla, de curso benigno y generalmente mues-
tran resolucion espontanea. Histoldégicamente tanto las mucinosis
foliculares primarias como las secundarias presentan hallazgos si-
milares y se caracterizan por un infiltrado linfohistiocitario con al-
gunos eosindfilos de distribucion perifolicular y perivascular y de
degeneracion mucinosa de los foliculos pilosos y glandulas seba-
ceas. El estudio inmunohistoquimico evidencia un infiltrado linfoci-
tario fundamentalmente T helper. El estudio de PCR tanto en las
variantes benignas como en las malignas puede ser clonal no ayu-
dandonos a realizar el diagndstico diferencial, el cual debe basarse
fundamentalmente en los hallazgos clinicos y el curso evolutivo.
Paciente de 16 afos que acude a consulta de dermatologia por pre-
sentar multiples papulas eritematosas infiltradas en cara. En la
biopsia se observa un infiltrado de predominio linfohistiocitario de
disposicion perivascular y perifolicular junto con abundante dege-
neracion mucinosa en los foliculos pilosos. El infiltrado esta mayo-
ritariamente constituido por linfocitos T CD4 positivos. El estudio
de PCR demostro la presencia de una banda monoclonal para VJB.

45. SARCOMA FIBROBLASTICO MIXOINFLAMATORIO
DEL MUSLO SIMULANDO UN GANGLION

S. Marcos Gonzalez, R. Mazorra Horts, J. Fernando Val-Bernal,
S. Armesto, M. Lacalle, M. de Grado Molinero y M.C. Gonzalez Vela

Servicio de Anatomia Patoldgica y Dermatologia. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espaia.

Introduccién: El sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio es una
neoplasia mesenquimal de bajo grado de malignidad muy poco fre-
cuente con predileccion por manos y pies, aunque se han descrito
aislados casos en otras localizaciones. Presentamos un caso de sar-
coma fibroblastico mixoinflamatorio simulando un ganglion, de lo-
calizacion inusual.

Descripcion del caso: Vardn de 30 afos con masa bien delimitada
de crecimiento lento en muslo derecho cercano al trocanter, de
consistencia blanda sugestiva de ganglion o lipoma. Se extirpa de
forma ambulatoria y se describe como una coleccion de tejido y
contenido quistico de aspecto viscoso. Recibimos mdltiples frag-
mentos de tejido, de aspecto mucoide, que agrupados miden 4 x 3
x 1,5 cm. En los cortes histoldgicos, observamos una tumoracion
multinodular, bien delimitada con un prominente estroma mixoide
y componente inflamatorio acompanante. Las células tumorales son
fusiformes o de habito histiocitico, reconociéndose células grandes
poligonales, bizarras con prominentes nucléolos y células multinu-
cleadas que recordaban lipoblastos. El estudio inmunohistoquimico
demuestra positividad intensa para vimentina, CD68, y CD34. Sien-
do negativos para actina de muUsculo liso, desmina, $100, CD30,
CD45, MDM2 y CK.

Conclusiones: El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un tumor
infrecuente y puede simular clinicamente otras neoplasias de par-
tes blandas como la fibromatosis o lesiones inflamatorias. Las ca-
racteristicas histoldgicas junto con el estudio inmunohistoquimico
son definitivos para el correcto diagnodstico.

46. GRANULOMA ANULAR NODULAR DEL PABELLON
AURICULAR

A. Conde Ferreirds?, J.C. Santos Duran?, A. de Dios Velazquez?,
V. Beteta Gorriti, L. Sanchez los Arcos?, |. Tormo Alfaro?,
E. Lopez Fernandez® y A. Santos-Briz Terron®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario de Salamanca. Salamanca. Espania.

El granuloma anular (GA) es una lesion cutanea inflamatoria, benig-
na, no infecciosa, de etiologia incierta y de caracter autolimitado.
Afecta fundamentalmente a la poblacion pediatrica y se localiza en
regiones acrales de manos y pies. La region facial se afecta con
menos frecuencia y el pabellon auricular constituye una localiza-
cion extremadamente rara. Presentamos a dos varones de mediana
edad que muestran lesiones en pabelldn auricular con clinica in-
usual. El primer caso presenta una lesion indurada a la palpacion
que fue diagnosticado clinicamente de calcificacion del cartilago
auricular. El segundo caso presenta una papula dolorosa al roce que
fue interpretada de condrodermatitis nodular del hélix. En la histo-
logia se aprecian granulomas de histiocitos epitelioides con dispo-
sicion nodular junto con una zona de necrobiosis. Basandonos en los
hallazgos histoldgicos se establecio al diagnostico de GA del pabe-
6N auricular con patron nodular. Hasta la fecha, solo se han des-
crito ocho casos de GA en pabelldn auricular. Aportamos dos nuevos
casos de GA en el pabellon auricular con patron nodular. Una enti-
dad poco frecuente que afecta fundamentalmente a varones de
edad media y que presentan una clinica atipica. Conviene conocer
esta forma de presentacion para establecer el diagnostico diferen-
cial en lesiones del pabellon auricular.

47. LINFOMA HIDROA VACCINIFORME-LIKE:
UNA ENTIDAD POCO FRECUENTE CON UN AMPLIO
ESPECTRO DE LESIONES CLINICO-PATOLOGICAS

M.P. Arribas?, G. Vazquez Benitez?, L. Maroias®, M. Garrido®
y J.L. Rodriguez Peralto?
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aDepartamento de Anatomia Patoldgica; "Departamento de
Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafia.

El linfoma hidroa vacciniforme-like (LHVL) es un linfoma raro de
células T/NK que se presenta casi exclusivamente en nifos de
América Latina y Asia y se asemeja clinicamente a un hidroa vac-
ciniforme (HV). En el 2008 fue reconocida por la OMS como una
entidad clinico-patoldgica distintiva dentro de los trastornos lin-
foproliferativos relacionados con el virus Epstein Barr (VEB) de la
infancia. Presentamos 2 casos, uno de ellos en una adolescente de
origen ecuatoriano con una inmunodeficiencia primaria e infec-
cion crénica activa por VEB con lesiones erosivo-costronas en zo-
nas fotoexpuestas y no fotoexpuestas con edema facial
importante, Ulceras orales, sintomas sistémicos y mala evolucion.
El segundo caso corresponde a una mujer adulta espanola con HV
clasico autolimitado en la infancia que desarrolla nuevas lesiones
anos después en zonas fotoexpuestas, pero con edema labial y
amplia necrosis de epidermis y parte de la dermis con reordena-
miento monoclonal TCR. Ambas biopsias presentan un moderado-
intenso infiltrado de linfocitos de tamano pequenointermedio que
ocupa todo el espesor dérmico, con atipia leve, imagenes focales
de angiocentricidad y afectacion de anejos con necrosis epidémi-
ca. Este infiltrado en mayoritariamente T, CD8 positivo, expresa
Granzima y Tiamina, ademas es EBER positivo. Se ha demostrado
reordenamiento monoclonal en el caso 2. Pensamos que nuestro
primer caso corresponde a un LHVL y el segundo a lo que algunos
autores han llamado hidroa vacciniforme “borderline” o “atipica”
y debe realizarse un seguimiento estricto ya que para algunos
autores el LHVL es el final maligno del espectro de la HV en indi-
viduos genéticamente predispuestos.

48. SINUS PILONDAL ASOCIADO CON UN NEVUS AZUL
CELULAR. UNA ASOCIACION POCO DESCRITA
PREVIAMENTE

S.F. Racean?, M. Huerta?, S. Hermana?, E. Linares?, P. Bueno?,
M.A. Gonzalez Lopez®, J.F. Val Bernal® y M.C. Gonzalez Vela?

aDepartamento de Anatomia Patoldgica; *Servicio de
Dermatologia. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander. Espafa.

Introduccion: La asociacion entre un sinus pilonidal y una lesion
benigna o una tumoracion maligna es un hallazgo muy infrecuente.
Existen muy pocos casos descritos en la literatura que describen un
sinus pilonidal asociado con un nevus azul celular. Es importante
reconocer este hallazgo ya que el nevus azul celular puede ser con-
fundido con un melanoma maligno.

Material y métodos: Presentamos los casos de dos pacientes varo-
nes de 19 anos y 47 anos, que fueron referidos para el tratamiento
de unos sinus pilonidales sacro-coxigeos. El diagndstico clinico fue
dudoso, sugiriendo una lesion vascular o pigmentada. Se realiz6 una
extirpacion completa de ambas lesiones. En el primer caso la pieza
quirtrgica presentaba en el centro un sinus con una masa nodular
adyacente, de coloracion negruzca. En el segundo caso se identifico
un trayecto fistuloso con un area negruzca en su proximidad.
Resultados: El estudio histoldgico reveld en los dos casos descritos
nevus azules celulares asociados a una enfermedad pilonidal créni-
ca. El estudio inmunohistoquimico mostré una intensa y difusa po-
sitividad para Melan-A, HMB45 y focal para la proteina $100. El
diagnostico diferencial incluye el nevus azul celular atipico, el tu-
mor melanocitico border line y el melanoma maligno.
Conclusiones: La asociacion de un sinus pilonidal y un nevus azul
celular ha sido muy poco descrita en la literatura y suele ser inci-
dental. El sinus pilonidal se asocia a lesiones benignas (quistes y
hamartomas) y menos frecuentemente a lesiones malignas (carci-
noma epidermoide, carcinoma basocelular, adenocarcinoma de
glandulas sudoriparas). La extirpacion quirtrgica es el tratamiento
de eleccion.

49. N()DULO§ PSEUDORREUMATOIDES EN LA INFANCIA:
PRESENTACION DE 3 CASOS

L. Sanchez los Arcos?, J.C. Santos Duran?, X. Calderon Castrat?,
V. Velasco Tirado?, J.M. Mir Bonafé®, J.F. Mir Bonaféc,
M. Roncero Riesco?, E. Fernandez Lopez® y A. Santos-Briz Terron?

aDepartamento de Dermatologia. Hospital Universitario de
Salamanca. Espana. ®Departamento de Dermatologia. Clinica
Juaneda de Palma de Mallorca. Espana. ‘Departamento de
Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.
Esparia. ‘Departamento de Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario de Salamanca. Salamanca. Espana.

Introduccioén: El granuloma anular (GA) profundo es una variante cli-
nicopatologica rara de GA. Presentamos 3 casos destacando especial-
mente su diferenciacion histopatologica con el nddulo reumatoide.
Caso clinico: Se trata de nifos sin antecedentes de traumatismo ni
artritis, que presentaban nodulos asintomaticos en cuero cabellu-
do, frente y dorso de dedos. Las pruebas complementarias solicita-
das (analitica y PAAF entre otras) fueron normales por lo que la
confirmacion diagnostica se establecio mediante biopsia en la que
se observaron areas de granuloma con necrobiosis y abundante mu-
cina central, rodeada de histiocitos en empalizada localizados en
dermis reticular y tejido subcutaneo. La evolucion fue favorable en
todos ellos, con disminucion progresiva de las lesiones a las pocas
semanas.

Discusion: Es importante diferenciar el GA profundo de otras lesio-
nes histolégicamente parecidas, como el nédulo reumatoide y la
necrobiosis lipoidica cuyo curso y pronostico son radicalmente dis-
tintos. En la mayoria, el curso es autolimitado existiendo diferentes
alternativas terapéuticas a pesar de las cuales, las lesiones acaban
remitiendo espontaneamente.

Conclusiones: Aportamos 3 nuevos casos de GA profundo en aras de
un mejor conocimiento y diagnostico de esta infrecuente entidad.

50. DERMAL PLEXIFORM SPINDLE CELL LIPOMA LOCATED
IN THE DERMIS

S. Hermana, J.F. Val Bernal, S. Racean, P. Bueno, R. Mazorra
y M.C. Gonzalez Vela

Service of Anatomical Pathology. Marqués de Valdecilla University
Hospital. Medical Faculty. University of Cantabria and IDIVAL.
Santander. Spain.

Spindle cell lipoma located in the dermis is uncommon. The plexi-
form variant of this tumor is rare. In fact, only six cases of this
variant have been described previously. We report herein a case of
dermal plexiform spindle cell lipoma with prominent myxoid ma-
trix. A 47-year-old male patient presented with a solitary, 2.2 cm-
cutaneous mass in the right buttock region that had slowly
increased in size for over one year. The dermal lesion was charac-
terized by a mixture of mature adipocytes, spindle shaped cells and
inconspicuous ropey collagen bundles in a mucinous background.
This lesion showed a fascicular and plexiform pattern with adipo-
cytes irregularly arranged, predominant in the depth of the lesion.
Immunohistochemically, the spindle cells were positive for CD34,
factor Xllla, and vimentin, and negative for retinoblastoma protein,
claudin-1, GLUT-1, epithelial membrane antigen, neurofilament
protein, and Sox-10. S100 protein stained a thinned cytoplasmic rim
of mature adipocytes and labelled about 25% of spindle cells in the
most superficial areas. A review of the seven cases published, in-
cluding the present report, revealed that there were five females
and two males. Most cases located in the thigh-groin-buttock area.
The age of the patients ranged from 32 to 58 years with a mean of
45.7 years. Clinical diagnosis suggested a lipomatous or neural tu-
mor in six cases. The main differential diagnosis includes dermal
intraneural plexiform neurofibroma and purely intradermal mono-
phasic plexiform spindle cell nevus.
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52. HEMANGIOMA DE CELULAS FUSIFORMES

M.D. Mendoza Cembranos?, U. Pielasinski?, M. Jo Velasco®
y L. Requena?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Caso clinico: Mujer de 51 afos, sin antecedentes de interés. Presen-
ta lesiones de 20 afos de evolucion en miembro inferior izquierdo.
Fue operada hace 10 afos por este motivo en otro centro. Carece de
informes previos. Desde hace dos anos las lesiones han aumentado en
nimero y tamafo. Se han hecho dolorosas y molestas. En la explora-
cion fisica se objetivan multiples nddulos subcutaneos dispersos por
borde lateral externo, dedos y planta del pie, asociados a aumento
de partes blandas. Las lesiones tienen superficie violacea y consis-
tencia gomosa. En la hematoxilina se objetivan nddulos bien delimi-
tados, con fasciculos de células fusiformes practicamente idénticas
a las del sarcoma de Kaposi. Entre ellas se observa otra poblacion
celular con citoplasma vacuolizado. Destacan vasos dilatados con
apariencia de venas de pared fina en las areas superficiales de la le-
sion. Los estudios inmunohistoquimicos muestran CD31 positivo,
WT-1 (inicamente positivo en los pericitos, HHV8 negativo, D2-40 ne-
gativo, Glut-1 negativo y SMA positivo en los pericitos. Con estos
hallazgos clinicos, histologicos e inmunohistoquimicos se llega al
diagnostico de hemangioma de células fusiformes.

Discusion: El hemangioma de células fusiformes se considera una
proliferacion vascular benigna. Las lesiones tienen predileccion por
afectar las partes distales de las extremidades inferiores de nifios y
adultos jovenes. Es un marcador de sindrome de Maffucci. Los ha-
llazgos histoldgicos e inmunohistoquimicos caracteristicos son como
los descritos en nuestro caso. El principal diagndstico diferencial
histologico es el sarcoma de Kaposi en su fase nodular.

53. HEMANGIOMA ADQUIRIDO CON RASGOS DE TUMOR
DE DABSKA

A. Quer?, M.T. Fernandez Figueras?, C. Carrato?, R. Posada?,
F. Lopez Gil® y A. Ariza?

aServicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Germans Trias i Pujol.
Badalona. Barcelona. Servicio de Dermatologia Clinica. Dermatek.
Barcelona. Espana.

Introduccioén: El tumor de Dabska o angioendotelioma papilar in-
tralinfatico, es una neoplasia de vasos linfaticos localmente agresi-
va que se caracteriza por mostrar una proliferacion papilar
intravascular de células endoteliales atipicas. Recientemente, Lla-
mas y colaboradores describieron dos casos de hemangiomas adqui-
ridos con rasgos de tumor de Dabska simulando malignidad.
Presentamos un caso similar en el que, ademas de las areas dabs-
koides, se identifican areas similares a las observadas en el heman-
gioendotelioma retiforme (HER).

Descripcion del caso: Varon de 30 afios que presenta una tumora-
cion angiomatosa de un mes de evolucion en la region paraareolar
izquierda. Histoldgicamente la lesion es una proliferacion vascular
constituida por lobulos de capilares, espacios sinusoidales interco-
nectados revestidos por células endoteliales prominentes, y espa-
cios vasculares dilatados conteniendo proliferaciones papilares de
células endoteliales con aspecto de “tachuela”, sin atipia nuclear.
Inmunohistoquimicamente, todas las células endoteliales fueron
positivas para CD31 y negativas para D2-40. El marcador WT1 fue
positivo en la mayor parte del tumor, pero negativo en muchas de
las células endoteliales de las estructuras papilares.
Conclusiones: Nuesto caso pone de manifiesto que existen angio-
mas adquiridos que pueden tener rasgos dabskoides o tipo HRE, dos
tumores vasculares de malignidad intermedia relacionados entre si.
La ausencia de atipia citoldgica y de positividad para WT1 en las
células endoteliales papilares permite realizar un diagnéstico co-
rrecto.

54. ESTUDIO DE LA FIBROSIS PERITUMORAL COMO
FACTOR PRONOSTICO EN CARCINOMAS ESCAMOSOS
CUTANEOS

E. Hernandez Ruiz?, M.I. Hernandez Muinoz®, R. Pujol Vallverdus,
V. Garcia-Patos Briones? y A. Toll Abell6c

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Vall d’Hebron.
Barcelona. *Grupo de Enfermedades Inflamatorias y Neopldsicas
Dermatoldgicas. Instituto Hospital del Mar de Investigaciones
Médicas (IMIM). Barcelona. Servicio de Dermatologia. Parc Salut
Mar. Barcelona. Espana.

Antecedentes: Aproximadamente el 4% de los carcinomas escamo-
sos cutaneos (CEC) desarrollan metastasis linfaticas y/o recurren-
cias. Existen numerosos parametros histolégicos con relevancia
prondstica, entre los que destacan la profundidad del tumor, la in-
filtracion perineural o el grado de diferenciacion. Por otro lado, los
denominados CEC desmoplasicos, cuyos criterios diagnosticos no
estan perfectamente delineados, se han asociado también a mal
pronostico. Por otro lado, mientras la fibrosis peritumoral se ha
asociado a curso agresivo en numerosos tumores extracutaneos, su
correlacion con el prondstico en el CEC ha sido poco descrita.
Objetivos: Determinar la correlacion entre fibrosis y pronéstico en
el CEC.

Material y métodos: Se evaluaron de forma retrospectiva cortes de
hematoxilina-eosina de 91 CECs, 48 de ellos de curso indolente en
un seguimiento de 5 afos y 43 con presencia de satelitosis y/o me-
tastasis linfaticas durante su seguimiento. 22 de los 91 casos desa-
rrollaron recurrencias locales. Se cuantifico la presencia de fibrosis
peritumoral (porcentaje de area peritumoral afecta x grosor de la
fibrosis) asi como la presencia de desmoplasia, considerada como
presencia de cordones/nidos estrechos rodeados por estroma fibro-
so en al menos un tercio del tumor.

Resultados: No hallamos asociacion entre fibrosis y mal pronostico
en CECs. Sin embargo, el desarrollo de recurrencias fue significati-
vamente mayor en los casos desmoplasicos (50% respecto al 14,9%
de los no desmoplasicos; p < 0,01).

Conclusiones: La presencia de fibrosis peritumoral no es un hallaz-
go infrecuente en CEC de comportamiento indolente. Sin embargo,
los CEC desmoplasicos tienen una mayor tendencia a la recurrencia.

55. NFATC1Y P-STAT, NUEVOS MARCADORES DE LINFOMA
CUTANEO PRIMARIO T CD8 EPIDERMOTROPICO AGRESIVO

M.C. Gonzalez Vela?, S. Racean?, E. Linares?, S. Armesto?,
P. Gonzalvo®, S. Montes?, M.A. Gonzalez Morancy M.A. Piris?

aServicio de Anatomia Patologica y Dermatologia. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espafia. *Servicio
de Anatomia Patoldgica. Hospital de Cabuenes. Gijon. Asturias.
Espana. <Servicio de Anatomia Patologica. Complejo Hospitalario
de Ledn. Ledn. Espana.

Introduccion: El Linfoma cutaneo primario T CD8 epidermotropico
agresivo (LCPTE-CD8) constituye menos del 1% de todos los linfomas
T cutaneos. Se considera como una entidad provisional en la clasi-
ficacion de la WHO y tiene una presentacion clinica caracteristica
con un curso clinico agresivo. Su diagnostico diferencial con otros
Linfomas T cutaneos CD8 es aveces dificil y su reconocimiento es
fundamental para un correcto tratamiento.

Material y métodos: Se revisaron 12 casos de Linfomas cutaneos
con epidermotrotropismo CD8 positivos: seis casos de LCPTE-CDS8, 5
casos de micosis fungoide CD8-positivas (MF CD8) y 1 caso de papu-
losis linfomatoide tipo D. Se recogio6 informacion clinica y el analisis
inmunohistoquimico se realiz6 para CD3, CD4, CD8, CD30, TCRbe-
taf1, TCR gamma, TIA-1, Granzima B, Perforina, P-STAT3 y NFATc1,
de acuerdo con los protocolos. Chi cuadrado de distribucion se rea-
liz6 para el analisis de inmunohistoquimica utilizando GraphPad 6
suite.
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Resultados: Clinicamente LCPTE-CD8 por lo general tiene un com-
portamiento clinico mas agresivo que otros linfomas T epidermotro-
pico CD8-positivos. En el estudio inmunohistoquimico la expresion
de NFATc1 en LCPTE-CD8 mostro diferencias significativas (p =
0,0209) en comparacion con los otros tumores CD8- positivos (40%
frente a 0%). Analisis de la expresion P- STAT3 presenté una tenden-
cia significativa (p = 0,1213). Los otros marcadores no mostraron
diferencias significativas.

Conclusiones: Un diagnostico de CD8-AECTCL debe basarse en com-
binacion clinica, histopatologia y hallazgos inmunohistoquimicos.
Nuestros datos sugieren que la expresion de NFATc1 o pSTAT3 en
podria ser un marcador diferencial de esta enfermedad, lo que per-
mite el diagnostico y facilitar un tratamiento especifico.

56. PSEUDOMORFEA SECUNDARIA AL DEPOSITO
DE CORTICOESTEROIDES SUBCUTANEOS

E. Linares Martin?, S. Marcos Gonzalez?, O. Garcia-Diego Villarias?,
M. Lacalle Calderoén®, S. Hermana Ramirez® y M.C. Gonzalez Vela?

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Espana.

Introduccion: Existen pocos casos descritos en la literatura de
biopsias cutaneas incidentales de deposito de corticoesteroides. El
deposito subcutaneo de material amorfo o granular junto con la
presencia de antecedentes clinicos compatibles son fundamentales
para el diagnostico.

Material y métodos: Mujer de 51 afos pluripatoldgica (hernias dis-
cales, histerectomizada con algias residuales postquirdrgicas en
seguimiento por S° de Anestesiologia) que acude a consulta de Der-
matologia por lesion de aspecto cicatricial en la nalga. En la explo-
racion fisica presenta una lesion violacea de centro blanquecino. Se
recibe punch de piel de 0,4 cm de diametro.

Resultados: En los cortes histologicos se observa la dermis papilar
y reticular engrosada a expensas de un deposito de material acelu-
lar basofilo (mucina-like) acompanado de histiocitos, que disgrega
el colageno, sin presencia significativa de infiltrado inflamatorio
acompanante. Ante la presencia de deposito de material exdgeno
se revisa la historia clinica de la paciente, comprobando que se le
han realizado infiltraciones de corticoides (®Celestone) en la zona,
por lo que se diagnostica de Pseudomorfea secundaria a inyeccion
de corticoides.

Conclusiones: El uso de corticoides intralesionales/intramusculares
es muy comun, con efectos cutaneos variables (atrofia, despigmen-
tacion y cambios de tipo pseudomorfea). Estas lesiones no suelen
biopsiarse debido a la sospecha clinica en pacientes con anteceden-
tes de este tratamiento. Ante una histologia compatible debemos
sospechar esta entidad y descartar otros diagnosticos como tofo
gotoso, mixoma y mucinosis cutanea.

57. LINFOMA DE LA ZONA MARGINAL PRIMARIO
CUTANEO: EXPERIENCIA DE 10 ANOS DEL HOSPITAL
GENERAL DE CIUDAD REAL

C. Ramos Rodriguez?, R. Lopez Pérez?, L. Gonzalez Lopez?,
I. de Lara Simon?, N. Villasanti Rivas?, M.P. Sanchez Caminero®,
G. Romero Aguilerac y M. Garcia Rojo?

aServicio de Anatomia Patoldgica. Hospital General Universitario de
Ciudad Real. Espana. "Equipo de Investigacion de Brotes. NAMRU-6.
Lima. Pert. <Servicio de Dermatologia. Hospital General
Universitario de Ciudad Real. Espaiia. Servicio de Anatomia
Patologica. Hospital de Jerez de la Frontera. Cddiz. Espafia.

El linfoma B cutaneo de la zona marginal (LCZM) es una entidad in-
dolente caracterizada por una infiltracion de células B pequenas, que
se ha asociado a infeccion por Borrelia Burgdorferi. Estudio retros-
pectivo-observacional. La poblacion son los pacientes diagnosticados

histologicamente entre enero del 2003 y diciembre del 2012 en el
HGUCR. Se hallaron 8 casos, la mayoria varones y entre 21 y 40 afos.
En 6 casos la lesion elemental fue un nédulo, de entre 0,8 y 4 cm.,
afectando cabeza, tronco y MMII. En todos los casos, el linfoma se
limitaba a la piel. La serologia para Borrelia burgdorferi fue negativa
en el 100%. Seis de los casos fueron tratados con cirugia, afiadiéndo-
se en 2 tratamiento antibidtico y en uno radioterapia. Los otros 2
casos se autoresolvieron luego de la biopsia. Dos, de los ocho casos,
recidivaron. Luego de un seguimiento promedio de 50,8 meses, hubo
una supervivencia del 100%. El LCZM puede ser muy dificil de distin-
guir del pseudolinfoma B, principalmente de la foliculitis pseudolin-
fomatosa (FPsL). Sin bien, el LCZM tiene curso indolente y poca
probabilidad de diseminacion, su sobrediagnostico generara un adi-
cional coste econémico en estudios de extension y la estigmatizacion
del paciente. La multifocalidad y la tendencia a recidivar orientan
mas a linfoma MALT. La presencia de células plasmaticas monotipicas
se ha considerado criterio mayor para su diagnostico. La monoclona-
lidad apoyara el diagnostico. Otros diagnosticos diferenciales a plan-
tearse son la metastasis de un linfoma MALT extracutaneo y la
infiltracion cutanea por leucemia linfocitica cronica.

58. LINFOMA T CUTANEO DE CELULAS PEQUENAS
E INTERMEDIAS: EXPERIENCIA DE 10 ANOS
DEL HOSPITAL GENERAL DE CIUDAD REAL

C. Ramos Rodriguez?, F. Martin Davila?, J.L. Sanz Trenado?,
F. Relea Catalayud?, M. Garcia Arpa®, M. Delgado Portela?,
G. Romero Aguilera® y M. Garcia Rojo®

aServicio de Anatomia Patologica; Servicio de Dermatologia.
Hospital General Universitario. Ciudad Real. Espafia. Servicio
de Anatomia Patoldgica. Hospital de Jerez de La Frontera. Cddiz.
Espana.

El linfoma T cutaneo de células pequenas e intermedias (LTCPI), es
una entidad provisional de la clasificacion de la OMS, de buen pro-
nostico. Estudio retrospectivo-observacional. La poblacion son los
pacientes diagnosticados histoloégicamente entre enero del 2003 y
diciembre del 2012 en el HGUCR. Se encontraron 7 casos de linfo-
mas cutaneos de células pequenas/intermedias, conformando el
16% del total de los linfomas cutaneos primarios T del periodo de
estudio. En nuestra serie predominaba el sexo femenino (5/2). La
edad promedio fue de 28 anos con un rango de 22-74 afos. Histolo-
gicamente se trataban proliferaciones nodulares, principalmente
confinadas a la dermis, con ligero pleomorfismo e infrecuentes mi-
tosis. La exocitosis fue focal y discreta en 3 casos. EL tratamiento
recibido fue quirtrgico en 5 casos y los otros 2 se autoresolvieron
tras la biopsia. El tiempo de seguimiento promedio fue de 49,2
meses, con una supervivencia de 100%. EL LTCCPI antes considerada
una entidad rara, cada vez es diagnosticado con mayor frecuencia.
El diagnostico diferencial mas importante del LTCCPI es con el
pseudolinfoma nodular. Dado que ambos pueden tener un TCR mo-
noclonal y su parecido clinico e histoldgico marcado se ha propues-
to denominarlos a ambos como “proliferacion nodular cutanea de
significado indeterminado”. Los LTCCPI tienen un excelente pronos-
tico, pudiendo autoresolverse, aunque una mala evolucion en un
pequefio nimero de casos se ha asociado a crecimiento rapido, le-
siones multiples, alto indice proliferativo y bajo numero de CD8 en
el infiltrado acompanante.

59. LINFOMA CUTANEO PRIMARIO DE ZONA MARGINAL
CON DOBLE CLONALIDADBY T

M. Giacaman von der Weth, B. Ferrer Guillén, J. Ortiz Salvador,
P. Hernandez Bel, A. Pérez Ferriols y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario.
Valencia. Espafa.
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Caso: Mujer de 56 afos, presenta multiples nodulos violaceos de
4 meses de evolucion, localizados en brazos y tronco. El estudio
histolégico mostré un denso infiltrado nodular, linfocitario, con
presencia de células grandes, con moderada atipia y células de
nucleo pequefo. Se observaban también una poblacion de célu-
las inflamatorias con presencia de plasmocitos y eosindfilos. La
poblacion tumoral mostré CD20+, CD3+ en periferia, BCL2+,
CD8+ en algunas zonas, CD10-, CD56-, BCL6-, Lambda+, CD30-,
Kappa-, Ki67+ en zona marginal. Con el diagnostico de linfoma
cutaneo de zona marginal se realizo un estudio de extensidon que
fue negativo. El reordenamiento mostro6 clonalidad para TCR 'y
policlonalidad para cadenas pesadas. Se repitieron los estudios
en una segunda muestra de otra localizacion que dieron resulta-
dos inmunohistoquimicos superponibles, observandose una po-
blacion intensamente positiva para CD2, CD3, CD4 y CD5. El
reordenamiento en la segunda muestra confirmé la clonalidad T
y detect6 clonalidad para cadenas IgH. El estudio con PD-1 mos-
tro positividad en algunas areas.

Discusion: Presentamos el caso de una paciente con clinica e histo-
logia sugerente de linfoma cutaneo de zona marginal con reordena-
miento clonal de TCR de Linfocitos T en dos muestras diferentes,
con clonalidad para IgH y postividad para PD-1+, lo que nos plantea
un reto diagnostico.

60. MELANOMA IN SITU Y SIRINGOMA: UN TUMOR
DE COLISION RARO. A PROPOSITO DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

P. Umbert Millet y M. Quintana Codina

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

Un tumor de colision se define como dos o mas tumores diferentes
que se presentan en un mismo lugar. A menudo es un hallazgo
histopatoldgico y puede suponer un reto diagndstico, pues la pre-
sentacion clinica e histologica no siempre coinciden. En la litera-
tura se han descrito diversas combinaciones de tumores de
colision respecto a lesiones melanociticas, siendo la mas comun la
combinacion de un nevus con un carcinoma basocelular. Algunos
tumores de colision pueden implicar a melanomas, mas frecuen-
temente con un carcinoma basocelular. Por otro lado, los siringo-
mas han sido raramente reportados en tumores de colision.
Presentamos un caso insolito de una lesion localizada en la raiz
nasal que involucraba un melanoma in situ con un siringoma clini-
camente inaparente. Segln nuestro saber, este es el primer caso
clinico que describe esta combinacion.

61. MIOPERICITOMA CUTANEO: A PROPOSITO DE UN CASO

A.M. Molina Ruiz, E. Macias del Toro, J.L. Diaz Recuero
y L. Requena Caballero

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacién
Jiménez Diaz. Universidad Auténoma. Madrid. Espana.

Presentamos un caso de miopericitoma cutaneo, una entidad re-
cientemente descrita, que presenta un patron histopatologico dis-
tintivo y se caracteriza por un comportamiento bioldgico
habitualmente benigno. El caso que presentamos corresponde a un
varén de 43 afios que consulto por una lesion nodular, cuyo tiempo
de evolucion no pudo ser precisado por el paciente al tratarse de
una lesion pequeiia y no dolorosa, localizada en la region distal de
pierna derecha. A la exploracion se apreciaba un nodulo subcuta-
neo, de consistencia firme, relativamente bien delimitado y no do-
loroso a la palpacion. La lesion fue extirpada en su totalidad con
margenes de seguridad. El estudio histopatologico reveld una tumo-
racion bien circunscrita, aunque no encapsulada, constituida por
células fusiformes u ovaladas, de nulcleo vesiculoso con los extre-
mos romos y amplio citoplasma eosindfilo. Estas células mostraban
una continuidad con las paredes vasculares. Las células presentaron
un bajo indice mitético y no se observo necrosis. Desde el punto de
vista inmunohistoquimico, se observé positividad para los siguien-
tes marcadores: vimentina, actina muscular especifica, actina alfa
de musculo liso y h-caldesmon, mientras que la tincién con CD31,
CD34, Factor Xllla y proteina $100 resultd negativa. En conclusion,
el miopericitoma cutaneo es un tumor muy poco frecuente, bien
definido e indolente, que es importante conocer y diferenciar de
otras lesiones vasculares, especialmente el hemangiopericitoma, y
en el que la extirpacion quirurgica suele ser curativa, como fue el
caso de nuestro paciente.

62. OSTEOSARCOMA CUTANEO EXPRESION DE SATB2

J.L. Diaz Recuero?, D. Santiago Sanchez-Mateos?, J. Lopez Robles?,
J. Ramirez Bellver?, E. Macias del Toro?, Y. Pérez Gonzalez’
y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Mujer de 70 afos con lesion Ulcerada dura de 2,5 cm de diametro
maximo. Clinicamente presentaba una Ulcera en la pierna izquierda
de 3 meses de evolucion con borde superior sobreelevado pétreo a
la palpacion. A la exploracion fisica no se palpan adenopatias. Se
procede a biopsia en ojal de la lesion con el juicio clinico de ulcera
con foco de calcificacion. Los hallazgos histoldgicos mostraban una
proliferacion mal delimitada de células redondeadas y células gi-
gantes multinuceadas con areas de diferenciacion condroide y otras
osteoide. El estudio de extension no mostré metastasis a distancia
en el momento del diagnodstico por lo que se procedi6 a la extirpa-
cion radical de la lesion sin observarse hasta el momento recidiva.
Destacamos la importancia del marcador inmunohistoquimico SAT B
2 a la hora del diagnostico de estos tumores por su sensibilidad y
especificidad al tratarse de un marcador nuclear.





