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XI REUNION DEL GRUPO ESPANOL
DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA

Cordoba, 28 y 29 de enero de 2000

PROGRAMA

Viernes, 28 de enero de 2000

15,00-16,00 h. ENTREGA DE DOCUMENTACION.
16,00-18,00 h. COMUNICACIONES. Moderador:

16,00 h.

16,15 h.

16,30 h.

16,45 h.

Dr. Ferrando.

«SINDROME DE PROTEUS», por los
Dres. Rodriguez M, Polimon I, Guerra A.
Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario 12 de Octubre. Madrid.

«LUPUS ERITEMATOSO SISTE-
MICO CON LESIONES TIPO ERI-
TEMA MULTIFORME ASOCIADO A
LINFADENITIS NECROTIZANTE
DE KIKUCH1I», por los Dres. Vera Casaiio
A, Sanz Trelles A, Villares Torquemada VA,
Mdrquez Gamez E, Crespo Erchiga V. Ser-
vicios de Dermatologia, Anatomia Pato-
l6gica y Pediatria. Hospital Materno-
Infantil. Complejo Hospitalario Carlos
Haya. Mdlaga.

«APROPOSITO DE DOS CASOS DE
APLASIA CUTIS CONGENITA DEL
CUERO CABELLUDO ASOCIADOS:
SINDROME DE ADAMS-OLIVER Y
SINDROME DE LA BRIDA AMNIO-
TICA», por los Dres. Azon-Masoliver A,
Grau-Salvat C, Balaguer JA*, Bofarull JM'*.
Unitat de Dermatologia y *Servei de
Pediatria. Hospital Sant Joan. Reus.

«NINA CON POLINEUROPATIA,
DERMATITIS ACRAL YALOPECIA»,
por los Dres. Betlloch Mas I, Baiuls Roca J,
Camero Gonzdlez L, Botella Anton R,
Martinez Salcedo E*, Campistol J¥*, Luel-
mo Aguilar J¥**. Servicios de Derma-
tologia y *Pediatria. Hospital General
Universitario de Alicante. ** Servicio
de Neuropediatria. Hospital Sant Joan
de Déu. Barcelona. *** Unitat de Der-
matologia. Corporacié Sanitaria Parc
Tauli. Sabadell.
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17,00 h.

17,15 h.

17,30 h.

17,45 h.

18,00-18,30 h.
18,30-20,30 h.

18,30 h.

«NECROSIS GRASA DEL RECIEN NA-
CIDO», por los Dres. Longo I, Gonzdlez-
Beato M, Marengo R, Valdivieso M, Her-
nanz JM, Lecona M*. Servicios de Der-
matologia y * Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario Gre-
gorio Marafién. Madrid.

«ENFERMEDAD DE CROHN VUL-
VAR», por los Dres. Luelmo J, Gonzdlez U,
Sdez A*, Domingo M**, Colomer L**
Rivera J¥*. Unidad de Dermatologia.
Servicios de * Anatomia Patolégica y
**Pediatria. Corporacié Sanitaria Parc
Tauli. Sabadell.

«SINDROME LEOPARD: [,QUE SON
LAS MANCH AS CAFE NOIR?, por los
Dres. Vélez Garcia-Nieto A, Garcia Aranda
JM, Ocaiia Wilhelmi MS, Salvatierra
Cuenca J%, Moreno Giménez JC. Servicios
de Dermatologia y * Anatomia Pato-
l6gica. Hospital Universitario Reina
Sofia. Cérdoba.

«SINDROME LEOPARD. PRESEN-
TACION DE UN CASO YREVISION
DE LA LITERATURAW, por los Dres. Gi-
laberte M, Pujol RM*, Gil J¥, Subirana MT*,
Alomar A. Servicio de Dermatologia.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. *Servicio de Cardiologia.
Hospital Nostra Sra. del Mar. Barce-
lona.

CAFE Y VISITA POSTERS.

COMUNICACIONES. Moderador:
Dr: Fonseca.

«LACTANTE CON FOTOSENSIBILI-
DAD», por los Dres. Baselga E* **%, Viiia-
llonga J**, Gauri JM**, Campistol J<*,
Porta R** Molina V**, Noguera J***
Puig L* Alomar A*. *Servicio de Der-
matologia. Hospital de la Santa Creu
i Sant Pau. Barcelona. Departamentos
de **Pediatria y *** Dermatologia. Ins-
tituto Universitario Dexeus. Barcelona.
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18,45 h.

19,00 h.

19,15 h.

19,30 h.

19,45 h.

20,00 h.

20,15 h.
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«MANIFESTACIONES CUTANEAS
DE LAS ENFERMEDADES MITO-
CONDRIALES EN LA INFANCIA», por
los Dres. Gonzilez Ensaiat MA, Vicente MA,
Arimany J, Vilaseca MA, Artuch R, Pa-
via C, Pineda M. Hospital Sant Joan de
Déu. Universidad de Barcelona. Bar-
celona.

«CALCINOSIS CUTIS IDIOPATICA
MILIA-LIKE EN CUATRO PACIEN-
TES CON SINDROME DE DOWN»,
por los Dres. Vicente MA, Gallego I, Ma-
caya A, Villanueva J, Vila J Manzana-
res R, Gonzdlez-Enseiiat MA. Hospital
Sant Joan de Déu. Universidad de Bar-
celona. Barcelona.

«NAIL SHEDDING COMO PRIMERA
MANIFESTACION DE EPIDERMO-
LISIS AMPOLLOSA», por los Dres.
Moreno JC, Vélez A, Ocaiia M S, Medina I,
Valverde F Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Reina Soffa.
Cordoba.

«A PROPOSITO DE UN CASO DE
EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA
RECESIVA DISTROFICA», por los Dres.
Armario Hita JC, Ruiz Gomez MC, Gon-
zdlez Cabrerizo A, Romero Cabrera MA,
Ferndndez Vozmediano JM. Servicio de
Dermatologia. Hospital Universitario
de Puerto Real. Cadiz.

« ENFERMEDAD DE HASHIMOTO-
PRITZKER O HISTIOCITOSIS X
CONGENITA, por los Dres. Bartralot R,
Garcia Patos V, Moller J Bel S, Sdbado J*,
Ferndndez Figueras M**, Castells A. Ser-
vicios de Dermatologia y * Oncologia
Pedidtrica. Hospital Vall d’Hebron.
Barcelona. **Servicio de Anatomia Pa-
toldgica. Hospital Germans Triasi Pujol.
Badalona (Barcelona).

«HISTIOCITOSIS INTRAVASCULAR
FRENTE A LINFANGITIS GRANU-
LOMATOSA: ;DIFERENTES ESTA-
DIOS DE UN MISMO PROCESO?, por
los Dres. Mollet J Garcia-Patos R, Bartra-
lot R, Bel S, Huguet P*, Pedregosa R, Cas-
tells A. Departamentos de Dermatolo-
gia y * Anatom{a Patol6gica. Hospital
Vall d’Hebron. Barcelona.

«PAN INFANTIL», por los Dres. Pérez
Santos S, Garcia Morrds P, Pico Valimaiia
M, Martinez Sanchez D, Ldzaro Ochaita P,
Servicio de Dermatologia. Hospital
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20.30 h.

20,45 h.

21,00 h.

22,00 h.

General Universitario Gregorio Mara-
fién. Madrid.

«SINDROME CHILD», por los Dres Gar-
cia-Bravo B, Garcia Herndndez MJ,
Moreno JC, Camacho E Departamento
de Dermatologfa. Hospital Universi-
tario Virgen Macarena. Sevilla.

«DERMATOFITOSIS EN LA EDAD
PEDIATRICA. REVISION DE 12 CA-
SOS», por los Dres. Escudero Orddiiez J,
Martinez Diaz de Argandoiia C, Vera
Tovar I, Rojo Garcia JM, Martin Mazue-
los E. Servicio de Dermatologia. Hos-
pital Universitario Virgen de Valme.
Sevilla.

«APENDICES CUTANEOS EN PRE-
MATURO MALFORMADO», por los
Dres. Caramés Varela Y, Unamuno Pérez P
Sdnchez Palla MA*, Giménez Cortés ME, Fer-
ndndez Ldpez E. Servicio de Dermatolo-
gia. Hospital Universitario de Sala-
manca. *Servicio de Pediatria. Hos-
pital Virgen de la Vega. Salamanca.

CENA.

Sabado, 29 de enero de 2000

9-11 h.

9,00 h.

9,15 h.

9,30 h.

9,45 h.

COMUNICACIONES. Moderador:
Dr. Zambrano.

«ANGIOQUERATOMA PSEUDO-
LINFOMATOSO ACRAL INFANTIL
(APACHE). PRESENTACION DE UN
CASO LOCALIZADO EN PENE», por
los Dres. Ribera M, Bigata X, Bielsa I, Fer-
ndndez-Figueras M°T*, Ferrdndiz C. Ser-
vicios de Dermatologia y * Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitari Ger-
mans Trias i Pujol. Universitat Auto-
noma de Barcelona. Barcelona.

«DESARROLLO Y TRATAMIENTO
DEL ACNE EN UN PACIENTE CON
SINDROME DE APERT», por los Dres.
Puig LI, Gilaberte M, Alomar A. Servicio
de Dermatologia. Hospital Santa Creu
i Sant Pau. Barcelona.

«MICOSIS FUNGOIDE EN LA IN-
FANCIA», por los Dres. Obon L, Febrer I,
Molinero J, Rodriguez Serna M, Aliaga A.
Servicio de Dermatologia. Hospital
General Universitario. Valencia.

«g)Q/UE FUE DE ELLOS? EVOLU-
CION A POSTERIORI DE ALGUNOS
DE LOS CASOS PRESENTADOS EN



10,00 h.

10,15 h.

10,30 h.

10,45 h.

11,00-11,30 h.
11,30-13,00 h.

11,30 h.

11,45 h.
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LAS REUNIONES PREVIAS DEL
GRUPO ESPANOL DE DERMATO-
LOGIA PEDIATRICA (1991 A1999)»,
por los Dres. Molinero Caturla J, Febrer
Bosch I, Obon Losada L, Aliaga Boniche
A. Servicio de Dermatologia. Hospital
General de Valencia.

«LINEA TRANSVERSA NASAL», por el
Dr. Garcia Muret MP. Clinica Quirdn.
Barcelona.

«VERRUGAS GENITALES PERIANA-
LES EN NINOS Y ABUSOS SEXUA-
LES, ;QUE ACTITUD DEBEMOS SE-
GUIR?», por los Dres. Vizquez Veiga H,
Capeans M “. Servicio de Dermatologia.
Complexo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela. Hospital
de Conxo.

«OSTEODISTROFIA HEREDITARIA
DE ALBRIGHT», por los Dres. Polimdn 1,
Rodriguez M, Guerra A, Iglesias L. Servicio
de Dermatologia. Hospital Universita-
rio 12 de Octubre. Madrid.

«GLOMANGIOMAS MULTIPLES EN
NALGA Y MUSLO DERECHOS», por
los Dres. Peiia C, Garcia-Silva J, Del Pozo J,
Yebra MT*, Fonseca E, Cuevas J*, Con-
treras J¥**. Servicios de Dermatologia
y *Anatomia Patolégica. Complejo
Hospitalario Juan Canalejo. A Corufla.
**Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Insalud. Guadalajara. *** Ser-
vicio de Anatomfia Patolégica. Hospi-
tal La Paz. Madrid.

CAFE Y VISITA POSTERS.

COMUNICACIONES. Moderador:
Dr. Ferrdndiz.

«DOS CASOS DE INCONTINENTIA
PIGMENTI: IMPORTANCIA DE LA
CLINICA CUTANEA EN EL DIAG-
NOSTICO DE ESTE SINDROME»,
por los Dres. Segurado Rodriguez MA, Pérez
Garcia LJ, Azaiia Defez M, Iiiiguez
Orozco L*. Servicios de Dermatologia
y *Anatomia Patolégica. Hospital
General de Albacete.

«LESIONES HIPOCROMICAS EN LA
INFANCIA TARDIA COMO MANI-
FESTACION DE INCONTINENCIA
DE PIGMENTO », por los Dres. Del Pozo
J Peiia C, Fonseca E. Servicio de Der-
matologia. Complejo Hospitalario
Juan Canalejo. A Coruiia.
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12,00 h.

12,15 h.

12,30 h.

12,45 h.

13,00 h.

13,15 h.

13,30-13,45 h.

14,00 h.
POSTERS

«INCONTINENCIA PIGMENTI COMO
MOSAICISMO GENETICO», por los
Dres. Rodriguez Rey EM, Garcia Bravo B,
Aranzana A, Camacho Martinez F Depar-
tamento de Dermatologia Médico-Qui-
rargica y Venereologia. Hospital Uni-
versitario Virgen Macarena. Sevilla.

«ANOMALIAS DE LA PIGMEN-
TACION CUTANEA EN UN
SINDROME DE TURNER: ANALISIS
DEL CARIOTIPO», por los Dres. Bielsa I,
Rex J Artigas M*, Granada I*%, Ribera M,
Ferrandiz C. Servicios de Dermatologia
y *Pediatria. **Unidad de Citogené-
tica. Hospital Universitari Germans
TriasiPujol. Universitat Autobnoma de
Barcelona.

«HIPOTRICOSIS Y MILIUM MULTI-
PLE. ;SINDROME DE BAZEK-
DUPRE? DESCRIPCION DE UN CA-
SO, por los Dres. Navarro A, Jorquera E,
Jménez G, Escudero J¥, Requena L**.
Hospital Juan Ramén Jiménez.
Huelva. *Hospital de Valme. Sevilla.
**Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.

«HIPERTRICO SIS NEVOIDE», por los
Dres. Robles MT, Estrach T, Lopez I, Mas-
caré Galy M, Mascaro JM °, Lecha M. Ser-
vicio de Dermatologfa. Hospital Cli-
nic. Facultad de Medicina. Barcelona.

«DERMATOFIBROSARCOMA PRO-
TUBERANS ATROFICO EN LA
INFANCIA», por los Dres. Segura J, Gri-
malt R, Ferrando J, Navarra E, Palou J,
Vilalta A, Lecha M. Servicio de Der-
matologfa. Hospital Clinic. Barcelona.

«CICATRICES BITEMPORALES EN
UN NEONATO: ;SINDROME DE
SETLEIS?, por los Dres. Giménez Cortés ME,
Unamuno Pérez B, Sdanchez Jiménez MC¥,
Hemdndez Lozano M J*, Caramés Varela Y.
Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario de Salamanca. * Servicio
de Pediatria. Hospital Virgen de la
Vega. Salamanca.

DISCUSION. POSTER. Moderador:
Dr. Moreno.

ASAMBLEA.

«PITTARISIS RUBRA PILARIS INFANTIL AGUDA»,
por los Dres. Ramon R, Betlloch I, Guijarro J, Albares P, Car-
nero L, Bariuls L, Silvestre JE Navas J, Botella R. Servicio
de Dermatologia. Hospital General Universitario de

Alicante.
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«NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA INFANTIL>,
por los Dres. Garcia Ferndndez D, Garcia-Patos Briones'V,
Moller Sdnchez J Bel Pla S, Castells Rodellas A. Servicio
de Dermatologia. Hospital Vall d’Hebron. Barce-
lona.

«ONICOMICOSIS EN LA INFANCIA», por los Dres.
Herndndez Martin A, Sdnchez Bermejo C*. Fundacion
Hospital Verin. Verin (Orense). * Fundacién Hospital
Manacor. Manacor (Mallorca).

«ERITEMA MULTIFORME EN UN LACTANTE», por
los Dres. Gonzdlez Hermosa MR, Manrique P, Calderon M J;
Alvarez JA, Sanz de Galdeano C, Artola JL. Servicios de
Dermatologia y Anatomia Patoldgica. Hospital de Gal-
dakao. Bilbao.

«HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
CON AFECTACION CUTANEA DEL AREA DEL
PANAL», por los Dres. Mdrquez Gamez E, Vera Casario A,
Rodriguez Sanchez I, San Téllez A, Ojeda Martos A. Hos-
pital Materno-Infantil de Mdlaga.

«QUERATODERMIA PALMOPLANTAR EPIDER-
MOLITICA ASOCIADA A SINDROME DE PEUTZ-
JEGHERS», por los Dres. Navarro 'V, Llombart B, Calduch L,
Revert A, Montesinos E, Cardd C*, Monteagudo C*, Jordd E.
Servicios de Dermatologia y * Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario. Valencia.

«LIPOMA LUMBO SACRO», por los Dres. Alfonso Albe-
rola R, Belinchon Romero I. Servicio de Dermatologia.
Hospital General de Elda. Alicante.

«ULERYTHEMA OPHRIOGENES ASOCIADO A
SINDROME DE NOON AN, por los Dres. Martinez-Ruiz E,
Calduch L, Sanchez R, Molina I, Pinazo I, Romdn D, Jordd D.
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universi-
tario. Valencia.

«HIPERPIGMENTACION LINEAL SIGUIENDO LAS
LINEAS DE BLASCHKO ASOCIADA A SITUS INVER-
SUS TOTALIS», por los Dres. Tercedor J*, Ferndndez-Vila-
rifio E, Ldpez Gutiérrez M “**, Massare E***, Garcia Meéllado
V* Servicios de Anatomia Patoldgica. *Seccidon de Der-
matologia. **Unidad de Gastroenterologia Infantil.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

«TINA INCOGNITO SIMULANDO DERMATITIS
POR MILWAUKEES», por los Dres. Linares M, Sdnchez
Conejo-Mir J*. Consulta de Dermatologia. Instituto
Social de la Marina. Delegacién Provincial de
Cadiz. *Hospital Universitario Virgen del Rocfo.
Sevilla.

«DISPLASIA ECTODERMICA HIPOHIDROTICA»,
por los Dres. Morillo Montaiiés V, Armario Hita JC, Alca-
raz Vera M, Gonzdlez Cabrerizo A, Romero Cabrera MA, Fer-
ndndez Vozmediano JM. Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario de Puerto Real. Cadiz.
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COMUNICACIONES

274 «SINDROME DE PROTEUS», por los Dres. Ro-
driguez M, Polimon I, Guerra A. Hospital Uni-
versitario 12 de Octubre. Madrid.

FUNDAMENTO

El sindrome de Proteus es una rara enfermedad congénita
hamartomatosa que puede afectar a cualquier estructura corporal.

Presentamos el caso de un paciente, actualmente de 2,5 afios,
que puede ser encuadrado dentro de este sindrome.

CASO CLINICO

Se trata de un niflo que al nacimiento presentaba dos masas
cutaneas, una de ellasde 7 X 11 cm a nivel lumbar izquierdo y
otra de menor tamafio en regién lumbar derecho con histolo-
gia de hemangiomas cavernosos con componente lipomatoso,
manosy pies grandes, objetivindose en estos tltimos separacién
de primer ysegundo dedos, clinodactilia de los restantes dedos
y superficie plantar cerebriforme. En los primeros meses se
detecta sordera severa neurosensorial bilateral y posteriormente
alos 2 afios de vida, la madre nota asimetria de ambos muslos,
con aumento del vasto externo del muslo derecho, asi como
escoliosis. Las mencionadas masas a nivel lumbar, a pesar de la
pronta extirpacién de una de ellas, han aumentado progresi-
vamente de tamafio, observindose cada vez mayor asimetria de
ambos muslos.

DISCUSION

El sindrome de Proteus es una enfermedad poco frecuente,
habiéndose descrito hasta el momento menosde 100 casos. No
hay predileccion sexual y no es hereditario. Aunque ya en el
nacimiento se observan muchos de los rasgos de esta enfer-
medad, posteriormente van siendo éstos mds evidentes. El espec-
tro de esta enfermedad es muy variable. Presenta un gran poli-
morfismo fenotipico, existiendo mds de 50 manifestaciones dife-
rentes. No existen criterios claros diagndsticos, pero los
hallazgos clinicos mas relevantes son: tumoraciones subcutdneas
(linfangiomas, hemangiomas, lipomas, etc.), hemihipertrofia,
exostosis, macrodactilia, nevus epidérmicos, escoliosis y super-
ficie plantar cerebriforme, que se observan en mds de la mitad
de los pacientes. Otras anomalias son: alteraciones oculares y
auditivas, malformaciones faciales y seas, atrofia musculares,
convulsiones, retraso mental, atrofia cutdnea, manchas café con
leche, angioqueratoma, neurofibromas, agenesia mamaria, alte-
racién del crecimiento, miopatias, protusién abdominal, quis-
tes hepadticos y pulmonares, etc.

Presentamos el caso de un nifio con malformaciones diver-
sas que podriamos encuadrarlo dentro del sindrome de Proteus.
Aunque no presente la totalidad de la sintomatologia descrita
en este sindrome, ya hemos comentado que este cuadro es muy
variable dentro de cada paciente, aparte de que muchos de los
rasgos de la enfermedad se observan durante la infancia.

275 «LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO CON
LESIONES TIPO ERITEMA MULTIFORME
ASOCIADO A LINFADENITIS NECROTI-
ZANTE DE KIKUCHI», por los Dres. Vera Casaiio
A, Sanz Trelles, Villares Torquemada MA, Mdrquez
Gdmez E, Crespo Erchiga V. Servicios de Derma-
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tologia, Anatomia Patolégica y Pediatria. Hos-
pital Materno-Infantil. Complejo Hospitalario
Carlos Haya. Mdlaga.

INTRODUCCION

Se comentan los datos clinicos e histolégicos de una paciente
con sindrome de Kikuchi (linfadenitis necrotizante histiocitaria),
que en el transcurso de su enfermedad desarroll6 lesiones tipo eri-
tema multiforme, asociadas a un lupus eritematoso sistémico.

CASO CLINICO

Nifia de 12 afios con tumefaccién laterocervical de 8 cm de
didmetro yde 18 dias de evolucién que en los dltimos 4 dfas se
acompaia de fiebre de 38-39° C, astenia, anorexia y artralgias.
Durante su ingreso desarrolld lesiones purpiricas de disposi-
cién anular sobre fondo eritematoso en cara y pabellones auri-
culares y lesiones erosivas en mucosa oral.

El estudio histolégico del ganglio fue informado de linfade-
nitis necrotizante histiocitaria y el estudio de la piel compati-
ble con lupus eritematoso. La IFD fue negativa. Hay que rese-
flar que la paciente estaba tomando dosis altas de corticoides
cuando la biopsia cutdnea fue realizada debido a la compresion
que las adenopatias provocaban en la via aérea superior.

En la analitica destacaba ANA (+) 1/ 160, anemia y plaque-
topenia discretas yfranca leucopenia. Los Acs anti-DNAm, anti-Ro
yantiJo1 fueron negativos. La Rx de térax mostré un derrame
pleural bilateral.

La paciente tuvo una mala evolucién durante 2 semanas, tras
las cuales mostré una mejoria progresiva.

CONCLUSIONES

La presencia de lesiones sismilares al eritema multiforme en
el contexto de un lupus eritematoso son inusuales, pero se han
publicado distintos casos y se ha denominado a esta asociacion
sindrome de Rowell.

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (linfadenitis necroti-
zante histiocitaria) es un trastorno autolimitado de los ganglios
linfaticos que se ha descrito muy poco en nifios. Esta entidad
se ha mencionado en diferentes publicaciones asociada al LES.

276  «APROPOSITO DE DOS CASOS DE APLASIA
CUTIS CONGENITA DEL CUERO CABE-
LLUDO ASOCIADOS: SINDROME DE
ADAMS-OLIVER YSINDROME DE LA BRIDA
AMNI()TICA», por los Dres. Azon-Masoliver A,
Grau-Salvat C, Balaguer JA*, Bofarull JM*. Uni-
tat de Dermatologia y * Servei de Pediatria. Hos-
pital Sant Joan. Reus.

INTRODUCCION

La aplasia cutis congénita (ACC) se define como una ausen-
cia congénita localizada de la piel. Su presencia puede ser ais-
lada o formar parte de otras anomalias congénitas como parte
de un sindrome, secuencia o asociacion.

OBSERVACIONES

Caso 1. Nifla de 17 meses. AP maternos de interés: cesirea por
distocia del parto. Al nacimiento presentd una extensa area alo-
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pécica cicatricial en linea media del cuero cabelludo. Presentaba
ademds un cutis marmorata telan giectdsico congénito en la parte
externa del muslo izquierdo. No se evidencian alteraciones cli-
nicas en zonas distales de miembros o en otros sistemas. Prue-
bas complementarias: hemograma, bioquimica sangre y orina
normales. Cariotipo normal. Rx manos y pies: hipoplasia de pri-
meros metacarpianos. Hipoplasia falange distal segundo dedo.
ECO cerebral y ecocardiograma normales. Con los datos dispo-
nibles se establece el diagndstico de sindrome de Adams-Oliver.

Caso 2. Nifia de 6 meses de edad. AP maternos de interés:
fumadora 1 paquete/ dia. Duplicidad ureteral. Decalage eco-
grafico detectado a la 30 semana. AP de la paciente: prematu-
ridad (36 semanas). Al nacimiento se observaron areas cicatri-
ciales (cuatro en cuero cabelludo). Banda cicatricial longitu-
dinal en antebrazo izquierdo. Sindactilia con ausencia de falanges
distales del dedo 34-5 mano izquierda. Resto de exploracién
fisica normal. Pruebas complementarias: hemograma, bioqui-
mica sangre yorina normal. Ecograffa abdominal y cerebral nor-
mal. Rx:ausencia de falanges distales 34-5 dedos mano
izquierda. Con estos datos se establece el diagndstico de sin-
drome de la brida amnidtica.

COMENTARIO

La presencia en nuestros casos de alteraciones cutaneas, 6seas
y vasculares (caso 1) permitié el diagnéstico de ambos sindro-
mes. Se comentaran la patogenia de la ACC, sus clasificaciones,
asi como los pasos a seguir ante un cuadro de ACC.
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277 «NINACON POLINEUROPATIA, DERMATITIS
ACRAL Y ALOPECIA», por los Dres. Betlloch I,
Bariuls Roca J Carmero Gonzdilez L, Botella Anton R,
Martinez-Salcedo E*, Campistol J<*, Luelmo-Aguilar
J=¥*% Servicios de Dermatologia y *Pediatria. Hos-
pital General Universitario de Alicante. ** Servi-
cio de Neuropediatria. Hospital Sant Joan de
Déu. Barcelona. *#*Unitat de Dermatologia. Cor-
poracié Sanitaria parc Tauli. Sabadell.

INTRODUCCION

Un cuadro de polineuropatia yataxia en un niflo puede plan-
tear problemas de diagndstico diferencial entre diversas enfer-
medades heredogenerativas, viricas, etc. Su coexistencia con
lesiones cutaneas, alopecia y fotofobia debe hacer considerar
algunos cuadros de origen metabdlico en que una intervencién
terapéutica precoz puede evitar secuelas importantes.

CASO CLINICO

Nifia de 7 afios que fue remitida a Dermatologia para valo-
rar una dermatitis y una alopecia progresiva. Desde los 4 afios
presentaba una ataxia e hiperalgesia en extremidades inferio-
res, fotofobia y pérdida de peso por el que estaba diagnosticada
de polineuropatia mixta tipo Guillain Barré y tratada exclusi-
vamente con fisioterapia. A la exploracion se trataba de una
nifia pdlida, fragil y triste con hipotrofia de EElls, pérdida de
vision, fotofobia, alopecia difusa, queilitis angular y una der-
matitis eritematodescamativa en dedos de manos y pies. En las
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exploraciones complementarias destacaron los siguientes resul-
tados: niveles de zinc, acido fitdnico, aminoacidos y acidos orga-
nicos en sangre y orina normales. Biopsia cutdnea: querato-
dermia. Examen de pelo normal. EEG: actividad de fondo irre-
gular y desorganizada con salvas de ondas cortas. EMG:
polineuropatia sensitivomotora. Exploracion oftalmoldgica:
atrofia del nervio dptico.

EVOLUCION

Con la sospecha de déficit de biotinidasa (pendiente de resul-
tado) se instaurd tratamiento con biotina 20 mg/ dia, obte-
niéndose una respuesta terapéutica espectacular con mejoria
de la dermatitis y la fotofobia, recuperacion total de la alope-
cia yparcial de la polineuropatia. Posteriormente se recibieron
las determinaciones de biotinidasa que fueron normales. A
pesar de la mejoria inicial la paciente sufrié un deterioro neu-
rolégico progresivo, por lo que fue remitida al Hospital Sant
Joan de Déu para estudio, detectandose cifras elevadas de mer-
curio en sangre.

COMENTARIO

Aunque la respuesta favorable al tratamiento sugeria un défi-
cit de biotinidasa, la posterior comprobacién de cifras norma-
les de esta enzima yuna intoxicacién crénica por mercurio nos
hacen suponer que este téxico haya podido interferir enzima-
ticamente provocando una alteracion en el metabolismo de la
biotina. Presentamos el caso por las dificultades diagndsticas que
ha presentado yporque a pesar de ser excepcional creemos que
la intoxicacién por metales pesados debe ser incluida en el
diagnéstico diferencial de cuadros neurolégicos con lesiones
cutdneas.
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278  «NECROSIS GRASA DEL RECIEN NACIDO »,
por los Dres. Longo I, Gonzdlez-Beato M, Marengo
R, Valdivieso M, Hernanz JM, Lecona M*. Servi-
cio de Dermatologia y * Anatomia Patolégica.
Hospital General Universitario Gregorio Mara-
ién. Madrid.

La necrosis grasa del recién nacido es un proceso inflama-
torio poco frecuente, autoinvolutivo que cursa con la apari-
cion de placas o nddulos en mejillas, nalgas, brazos, muslos y
troncos.

OBSERVACION

Paciente de 2 semanas de edad nacida pretérmino. Ingresada
para tratamiento quirdrgico de atresia esofagica, al retirar vias
periféricas se objetiva leve induracién y cambio de coloracién
en cuero cabelludo. El estudio histolégico revel6 cuadro com-
patible con necrosis grasa.

COMENTARIO

Presentamos un caso de necrosis grasa del recién nacido de
localizacion atipica, en probable relacién con traumatismo
mecdanico y compromiso vascular local.
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279 «ENFERMEDAD DE CROHN VULVAR», por los
Dres. Luelmo J, Gonzdlez U, Sdaez A*, Domingo M *¥,
Colomer L**, Rivera J¥**. Unidad de Dermatologia.
Servicios de * Anatomia Patolégica y **Pediatria.
Corporacié Sanitaria Parc Tauli. Sabadell.

INTRODUCCION

La enfermedad de Crohn es una enfermedad inflamatoria
que afecta de forma primaria el tubo digestivo, aunque puede
implicar otros érganos, incluso la piel. La infiltracién vulvar con
edema e inflamacién sin conexion o extension directa con el
tracto gastrointestinal (enfermedad de Crohn metastasica), es
muyrara yen la infancia excepcional.

OBSERVACION

Nifia de 9 ailos que consulta por edema vulvar unilateral
de 6 meses de evolucion. Referia una historia de fisuras y
hemorroides perianales de 5 afios de evolucién, acompafa-
dasde fiebre intermitente y pérdida de peso de mas de 1 afio
de duracion. La biopsia del labio revelé una lesion dérmica
granulomatosa no caseiforme, rodeada de un infiltrado lin-
fomonocitario. Las pruebas de laboratorio con hemograma,
bioquimica e inmunologia fueron normales o negativas,
excepto con anemia hipocrémica, hipoalbuminuria y eleva-
cién de la velocidad de sedimentacién. No se detectd enfer-
medad infecciosa. El PPD fue negativo. La colonoscopia con
biopsia intestinal confirm¢é el diagnéstico de enfermedad de
Crohn.

COMENTARIO

Presentamos el caso de una nifia de 9 anos de edad que se
diagnosticé de enfermedad de Crohn por sus manifestaciones
cutdneas en forma de edema e inflamacién vulvar. La enfer-
medad de Crohn metastdsica en la vulva es excepcional y que
tengamos constancia s6lo hemos podido encontrar seis casos
infantiles en la literatura inglesa.

BIBLIOGRAFIA

Lehrnbecher T, Udo-Kontny H, Jeschke R. Metastatic Crohn
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280 «SINDROME LEOPARD: ;QUE SON LAS
MANCHAS CAFE NOIR?, por los Dres. Véez
Garcia-Nieto A, Garcia Aranda JM, Ocaiia Wilhelmi
MS, Salvatierra Cuenca J*, Moreno Giménez JC. Ser-
vicios de Dermatologia y * Anatomia Patolégica.
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Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba.

INTRODUCCION

El sindrome Leopard es un raro proceso autosémico domi-
nante que se asocia a una alta prevalencia de anomalias cardia-
cas. Se conoce también como lentiginosis cardiomiopdtica y sin-
drome de Moynahan. El acrénimo fue propuesto por Gorlin y
cols. (1) para memorizar las distintas alteraciones incluidas, es
decir, lentiginosis, EKG alterado, ojos hiperteléricos, pulmonar
estenosada, anomalias genitales, retraso del crecimiento ydefecto
auditivo. Durante la infancia aparecen miltiples léntigos que se
incrementan en nimero hasta la pubertad. Son de color marrén
onegro yde 1 a2 mm de didmetro, aunque pueden ser mds gran-
des, denomindndose entonces maculas café noir, que a veces
son congénitas. La mayoria de los pacientes con sindrome Leo-
pard tienen una expectativa de vida normal, y s6lo en unos
pocos casos fallecen a causa de miocardiopatia.

CASO CLINICO

Describimos un varén de 8 afios de edad con numerosas
madculas de pequefio tamafo, color marrén oscuro, disemina-
das por tronco yextremidades yuna mancha hiperpigmentada
congénita de mayor tamafo en parte superior de térax ante-
rior. La facies era triangular y habia hipertelorismo ocular. El
EKG evidencié defectos de conduccién. El ecocardiograma fue
normal. No se pudo demostrar ninguna otra anomalia sistémica.
Las biopsias mostraron cambios histolégicos de 1éntigo en una
de las méaculas pequefias y de nevo melanocitico en la mancha
grande.

DISCUSION

Manchas café noires un término propuesto por Gorlin y cols.
para describir lo que ellos consideraron que eran meramente
léntigos de mayor tamafio ymas pigmentados que aparecian en
el sindrome Leopard. Sin embargo, no realizaron estudios his-
tol6gicos. La publicacién de mads casos ha evidenciado que estas
manchas hiperpigmentadas son frecuentes en este sindrome y
que pueden ser congénitas, pero, salvo en un caso, no se han
llegado a biopsiar. Que nosotros sepamos el nuestro es el
segundo paciente en el que se ha biopsiado una de estas lesio-
nes, mostrando, como en el caso de Selmanowitz (2), un nevo
melanocitico. Esto sugiere que el sindrome Leopard puede ser
un proceso asociado no sélo a léntigos, sino también a nevos
melanociticos, como ocurre en el complejo de Carney. Este dato
subraya asimismo el solapamiento clinico que existe entre estos
dos sintomas.
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281 «SINDROME DE LEOPARD. PRESENTACION
DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERA-
TURA», por los Dres. Gilaberte M, Pujol RM ¥, Gil J¥,
Subirana MT*, Alomar A. Servicio de Dermato-
logia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Bar-
celona. *Servicio de Cardiologia. Hospital Nos-
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tra Sra. del Mar. Barcelona.

CASO CLINICO

Paciente de 33 afios con antecedentes de cardiopatia con-
génita compleja (miocardiopatia hipertréfica con estenosis adr-
tica subvalvular, estenosis pulmonar, estenosis mitral, insufi-
ciencia adrtica leve) y malformacion coronaria concomitante
diagnosticada a la edad de 20 afios, que consulté por la apari-
cién progresiva de maculas marronosas en cara, cuello, tronco
y extremidades desde hacia 15 afios. La exploracion fisica
demostro la existencia de multiples léntigos en cara, tronco y
extremidades, estatura baja, camptodactilia, deformidad de
raquis (escoliosis, cifosis, escapula alata) y sordera neurosen-
sorial. La paciente referia alteraciones menstruales no estu-
diadas. Ante dichos hallazgos se estableci6 el diagndstico de sin-
drome de Leopard o lentiginosis miltiple.

COMENTARIO

La lentiginosis multiple es una dismorfogénesis de herencia
autosdmica dominante con penetrancia yexpresividad variable.
El acrénimo Leopard fue introducido en 1969 por Gorlin y cols.
en referencia a sus caracteristicas clinicas: L, léntigos (multi-
ples); E: alteraciones de la conduccién en el electrocardio-
grama; O: hipertelorismo ocular; P: estenosis pulmonar; A: alte-
raciones genitales; R: retraso del crecimiento, y D: deafness (sor-
dera de lentiginosis multiple, lentiginosis generalizada,
lentiginosis centrofacial, sindrome de lentiginosis profusa, sin-
drome cardiocutdneo ylentiginosis cardiomiopdtica progresiva.
La lentiginosis es el signo principal de este sindrome y se ini-
cia habitualmente en la infancia o adolescencia; sin embargo,
ningin signo es patognomonico y pocos pacientes presentan
la clinica completa. El prondstico viene determinado por la afec-
tacion cardiaca.

En esta paciente el diagndstico no se realiz hasta la edad
adulta, a pesar de presentar las caracteristicas clinicas tipicas de
este sindrome.

282 «LACTANTE CON FOTOSENSIBILIDAD», por
los Dres. Baselga E*  **% Vifiallonga J** Gairi
JM**, Campistol J¥*, Porta R** Molina V*¥*,
Noguera J***, Puig L* Alomar A*. *Servicio de
Dermatologia. Hospital de la Santa Cruz y San
Pablo. Departamentos de **Pediatria y *** Der-
matologia. Instituto Universitario Dexeus.

CASO CLINICO

Lactante varén de 2 meses de edad que consulté por eritema
difuso de cara y cuello cabelludo con costras melicéricas. El
paciente era el fruto de una segunda gestacién normal de
padres no consanguineos. Parto por cesdrea a las 36 semanas
por detencién del crecimiento fetal. Peso al nacer, 2.350 kg.
Talla, 46 cm. Perimetro cefalico, 30 cm (-2 DE). A la explora-
cién neonatal destacaba una facies peculiar con microcefalia,
microftalmia y unos pabellones auriculares grandes.

Alos 2 meses de edad ingresa por eritema difuso de la cara
ycuero cabelludo con exudacion serosa y costras melicéricas.
Ala exploracion fisica se constaté una microcefalia progresiva
(-4 DE), microftalmia, falta de seguimiento visual, hipertonia
e hiperreflexia en extremidades inferiores. El resto de la explo-
racion fisica fue normal. Se realiz6 un cultivo de piel, con-
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juntiva ocular y nasal aisldndose S. aureus. El paciente evolu-
cion6 favorablemente con antibioticoterapia sistémica y corti-
coides tépicos. A la semana de abandonar el hospital ingresa
de nuevo por eritema difuso en cara que en esta ocasion afec-
taba también a manos. El paciente evolucion6 favorablemente
con corticoides tépicos, por lo que es dado de alta a los 4 dias
del ingreso. A los 3 dias del alta, tras el primer paseo al aire
libre, reaparecen las lesiones en dreas fotoexpuestas. Se plan-
tearon las siguientes posibilidades diagndsticas: protoporfiria
eritropoyética, porfiria eritropoyética congénita, fotosensibili-
dad por farmacos, fototoxia, sindrome de Dubowitz, sindrome
de Rothmund-Thomson, pelagra, sindrome de Bloom, xero-
derma pigmentoso, sindrome de Cockayne, enfermedad de
Hartnup.

En la presentacion se discutirdn las pruebas complementa-
rias realizadas para llegar al diagndstico.
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283 «MANIFESTACIONES CUTANEAS DE LAS
ENFERMEDADES MITOCONDRIALES EN
LA INFANCIA», por los Dres. Gonzdlez Enseiiat
MA, Vicente MA, Arimany J, Vilaseca MA, Artuch
R, Pavia C, Pineda M. Hospital Sant Joan de
Déu. Universidad de Barcelona. Barcelona.

Hemos explorado desde el punto de vista cutdneo a los
pacientes afectos de enfermedades mitocondriales y hemos
encontrado alteraciones dermatolégicas en 9 casos.

Los hallazgos mas frecuentes han sido xerosis, acantosis nigri-
cans, hiperpigmentaciones abigarradas (lineales y en parches)
en zonas fotoexpuests y cubiertas.

Otras alteraciones cutdneas que hemos hallado de forma oca-
sional han sido: eccema, acné, intértrigo genitocrural, placas
liquenificadas, fotosensibilidad y lipoma cervical.

En un paciente afecto de sindrome de Kearns-Sayre, los sin-
tomas iniciales de la enfermedad fueron cutdneos con una foto-
sensibilidad muy severa y poiquilodermia en zonas fotoex-
puestas durante la lactancia y primera infancia.

Estamosrealizando un estudio de la afectacion multisisté mica
de lasenfermedades mitocondriales en la infancia. Creemos que
las alteraciones cutdneas en estas enfermedades no son rarasy
que deben buscarse en todos los pacientes en los que se sos-
peche una encefalomiopatia mitocondrial (1-3).

(Este estudio ha sido realizado gracias a una beca del FIS
n.° 98/ 0049-01).
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284 «CALCINOSIS CUTIS IDIOPATICA MILIA-
LIKE EN CUATRO PACIENTES CON SiN-
DROME DE DOWN», por los Dres. Vicente MA,
Gallego I, Macaya A, Villanueva J, Vila J, Manza-
nares R, Gonzdlez-Enseiiat MA. Hospital Sant Joan
de Déu. Universidad de Barcelona. Barcelona.

Varias enfermedades cutdneas se describen asociadas al sin-
drome de Down (SD). Presentamos las caracteristicas clinicas,
histolégicas y radiolégicas de cuatro casos de SD con calcino-
sis cutis idiopdtica milia-like (CCIM).

Cuatro pacientesde 5 a 13 afios de edad afectos de sindrome
de Down consultaron por lesiones papulosas pequefias en las
manos presentes desde hacia varios meses. Algunas lesiones
remitian espontaneamente, apareciendo nuevas lesiones. La
exploracion clinica evidencié miltiples papulas redondas, blan-
quecinas, duras, de 14 mm en ambas manos en los cuatro
pacientes. Un paciente tenfa lesiones generalizadas. Algunas
lesiones estaban rodeadas por un halo eritematoso.

Histopatologia. Epidermis hiperortoqueratdsica. Depdsitos cal-
cificados redondeados en dermis superficial. En algunas lesio-
nes se evidenciaba fenémenos de transeliminacién epidérmica.

Radiologia. En dos pacientes se pudo evidenciar en las radio-
grafias de las manos calcificaciones redondas y pequefas en los
tejidos blandos.

Analitica. Normal, incluyendo calcio, fésforo y PTH.

Ecocardiograma. No reveld calcificaciones.

DISCUSION

Pocos casos de CCIM se han descrito en la literatura, casi
todos asociados al SD y s6lo tres casos en pacientes con cario-
tipo normal. Las calcificaciones pequefias observadas en la
radiografia serfan la traduccion radioldgica de las lesiones cuta-
neas. Creemos que esta es la primera descripcion de los hallaz-
gos radiolégicos en pacientes afectos de CCIM.
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285 «NAIL SHEDDING COMO PRIMERA MANI-
FESTACION DE EPIDERMOLISIS AMPO-
LLOSA», por los Dres. Moreno JC, Vélez A, Ocariia MS,
Medina I, Valverde E Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario Reina Soffa. Cérdoba.

INTRODUCCION

Las alteraciones ungueales son un hecho habitual en la cli-
nica de las epidermolisis ampollosas, pero aparecen practica-
mente siempre en fases avanzadas de la enfermedad. Presen-
tamos a discusion un caso que presenté como primer sintoma
caida ciclica y masiva de las uias.

CASO CLINICO

Nifio varén fruto de un embarazo normal, sin antecedentes
de consanguinidad. La madre en una ocasion presenté un cua-
dro de caida de ufias (onicomadesis) sin nuevas recidivas.
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Desde los 9 meses de edad presenta caida periddica y masiva
de las ufias de las manos y los pies. El cuadro viene precedido
de dolor importante y «<hematoma» subungueal. Las biopsias
de la ufia no aportaron datos significativos.

Al afio de edad comienza con lesiones ampollosas en pier-
nas que se han extendido al resto del organismo. El examen
histolégico demostré un despegamiento subepidérmico, pero
el ultraestructural resulté normal.

COMENTARIOS

El nail shedding (onicoptosis defluvium, alopecia unguium o
anoniquia apldstica) se caracteriza por una caida atraumadtica
de la uiia como consecuencia de una alteraciéon en la regiéon
proximal de la matriz. Los pocos casos descritos se pueden agru-
par en dos formas: idiopatica, generalmente familiar, y auto-
sémica dominante y sintomdtica como manifestacién de una
epidermdlisis ampollosa, enfermedad de Kawasaki entre otras.

Exponemos el presente caso para someter a discusion los posi-
bles diagndsticos diferenciales.
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286 «A PROPOSITO DE UN CASO DE EPI-
DERMOLISIS AMPOLLOSA RECESIVA DIS-
TROFICA», por los Dres. Armario Hita JC, Ruiz
Gomez MC, Gonzdlez Cabrerizo A, Romero Cabre-
ra MA, Ferndndez Vogmediano JM. Servicio de Der-
matologia. Hospital Universitario de Puerto
Real. Cadiz.

INTRODUCCION

Las epidermolisis ampollosas distréficas son genodermatosis
poco frecuentes y graves que se caracterizan por la apariciéon
espontdnea de cicatrices y quistes de millium, lo que la dife-
rencia de otros tipos de epidermdlisis ampollosas. Se han des-
crito casos dominantes yrecesivos, siempre en relacién con alte-
raciones del gen del colageno VII (COL7AI, localizado en el
locus 3p21.1). En el tipo recesivo o enfermedad de Hallopeau-
Siemens el trastorno se caracteriza por estar presente desde el
nacimiento en forma de un proceso ampolloso extenso o de
predominio en extremidades. De forma secundaria a las ampo-
llas aparecen cicatrices atréficas y quistes de millium, sobre todo
en manos y pies, donde se producen fusiones digitales con
retracciones en «guantes ycalcetines». En otros casos se ha aso-
ciado contracturas en flexion de articulaciones, afectacién de
mucosas con alteracién de la deglucidn y la defecacion, este-
nosis esofdgica, retraso del crecimiento y anemia ferropénica.
Esuna enfermedad con una alta morbilidad y mortalidad yes
posible que forme carcinomas espinocelulares sobre las cica-
trices. La histopatologia muestra ampollas subepidérmicas sin
cambios inflamatorias y la microscopia electrénica pone de
manifiesto restos de fibrillas de anclaje en el techo de la ampo-
lla y colagendlisis en la dermis papilar en el suelo de la misma.
No existe tratamiento y la profilaxis se basa en la prevencion
de los traumatismos, tratamiento de las sobreinfecciones y
empleo de técnicas ortopédicas o quirurgicas para evitar las con-
tracturas y corregir los deformidades. Es esencial el control oftal-
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moldgico, dental y de las estenosis esofagicas, asi como el
soporte nutricional, siendo a veces necesario la transfusion de
sangre.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varén sin antecedentes
familiares de interés que desde el nacimiento presentaba lesio-
nes ampollosas de contenido serohematico en mufiecas y tobi-
llos. Durante su estancia hospitalaria, en la que se realizé tra-
tamiento local, se produjo la diseminacion de las lesiones por
elresto de la superficie corporal yen mucosa oral. Acude a nues-
tra consulta a los 3 afios de edad, refiriendo los padres episo-
dios ampollosos repetidos, sobre todo en manos y pies y
habiendo recibido s6lo tratamiento local. En el momento de
la consulta presentaba lesiones ampollosas dispersas, de pre-
dominio en manos y pies y de cardcter pruriginoso y estaba
siendo seguido por Nutricién para control de soporte nutri-
cional. Se realiz6 un hemograma que mostré anemia microci-
tica e hipocrémica, que resulté de origen ferropénico. La biop-
sia yel estudio de microscopia electrénica confirmaron el diag-
néstico de epidermdlisis ampollosa recesiva distréfica. Hasta la
actualidad el paciente ha seguido con brotes sucesivos de lesio-
nes ampollosas que han seguido tratamiento local y se ha con-
seguido una mejor evolucién mediante tratamiento oral con
fenitoina 0,20 mg/ dia, suplemento de hierro.

CONCLUSIONES

La epidermdlisis ampollosa distréfica recesiva es un proceso
poco frecuente y de mal prondéstico que da lugar a una inca-
pacidad importante para el paciente que la padece. Desde
nuestro punto de vista una correcta informacién a los padres,
el tratamiento adyuvante y un apoyo de la asistencia social
son fundamentales para la correcta integracién de estos
pacientes.

287 « ENFERMEDAD DE HASHIMOTO-PRITZKER
O HISTIOCITOSIS X CONGENITA?, por los
Dres. Bartralot R, Garcia-Patos V, Mollet J Bel S,
Sdabado J¥, Ferndndez Figueras M**, Castells A. Ser-
vicios de Dermatologia y * Oncologia Pediatrica.
Hospitals Vall d’Hebron. Barcelona. ** Servicio
de Anatomfia Patol6gica. Hospital Germans Trias
i Pujol. Badalona (Barcelona).

INTRODUCCION

La enfermedad de Hashimoto-Pritzker se considera una his-
tiocitosis de células de Langerhans con lesiones cutdneas tipi-
cas autoinvolutivas, sin afectacion visceral y con rasgos ultraes-
tructurales sugestivos. Sin embargo, hay formas de histiocitosis
congénitas de mal prondstico con lesiones similares o con lesio-
nes distintas, pero que autoinvolucionan a pesar de la afecta-
cién visceral.

OBSERVACION

Recién nacido con pdpulas y nédulos generalizados congé-
nitos de hasta 7 mm, algunos con necrosis central, de predo-
minio cefdlico. La histologfa convencional y las tinciones inm-
nohistoquimicas fueron compatibles con histiocitosis X. El estu-
dio ultraestructural reveld escasos histiocitos con granulos de
Birbeck y abundantes con cuerpos densos laminares. El estado
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general era normal, asi como las exploraciones analiticas y radio-
16gicas. A los 30 dfas aparecié un brote de lesiones con afecta-
cién de mucosa oral y glande, adenopatias y hepato y espleno-
megalia yuna masa en amigdala izquierda con disnea yestridor.
Laradiografia de térax mostro patrén intersticial bilateral. Ante
la evidencia de afectacion sistémica se inicié tratamiento con vin-
blastina, etopésido y prednisona, con buena respuesta.

COMENTARIO

Aunque la enfermedad de Hashimoto-Pritzker es una enti-
dad de buen prondstico, la existencia de formas congénitas sis-
témicas con hallazgos clinicos y patolégicos similares sugiere
que todas estas histiocitosis forman parte de un espectro y nos
obliga a un control clinico, analitico y radiolégico estrictos.

288 «HISTIOCITOSIS INTRAVASCULAR FRENTE
A LINFANGITIS GRANULOMATO SA: ;DIFE-
RENTES ESTADIOS DE UN MISMO PRO-
CESO ?», por los Dres. Mollet J, Garcia-Patos V, Bar-
tralot R, Bel S, Huguet P*, Pedragosa R, Castells A.
Departamentos de Dermatologia y * Anatomia
Patoldgica. Hospital Vall d’Hebron. Barcelona.

INTRODUCCION

En los dltimos anos se han publicado casos de placas erite-
matoinfiltradas que histolégicamente se caracterizaban por una
proliferacion histiocitaria endovascular o por la presencia de
granulomas no caseificantes alrededor de los vasos linfaticos.
Presentamos el hallazgo de ambos patrones histolégicos en dife-
rentes momentos evolutivos de un mismo paciente.

OBSERVACION

Paciente de 11 afios con antecedentes de asma bronquial e
intervenido de un absceso perianal 3 afios antes que consultaba
por edema del drea genital de 2 afios de evolucion. El estudio
histolégico mostré edema dérmico yuna proliferacion de célu-
las histiocitarias (CD68+) en el interior de los espacios linfati-
cos y algunas de ellas alrededor de estos vasos. Meses después
se realizéd una nueva biopsia de la zona pibica ante la progre-
sién del cuadro en que se aprecid la formacién de granulomas
histiocitarios sin necrosis, con células gigantes y linfocitos. Las
exploraciones complementarias fueron normales.

COMENTARIO

Se han descrito formas de histiocitosis intravascular y de lin-
fangitis granulomatosa como causa de lesiones cutdneas infil-
tradas. El hallazgo de ambas lesiones en el mismo paciente
sugiere que se trate de diferentes estadios evolutivos de una
misma entidad. Debemosrealizar el diagnéstico diferencial con
la angioendoteliomatosis maligna y reactiva, la linfangitis car-
cinomatosa, la enfermedad de Crohn yla enfermedad de Rosai-
Dorfmann.
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289  «PAN INFANTIL», por los Dres. Pérez Santos S,
Garcia Morrds P, Pico Valimaiia M, Martinez Sdn-
chez D, Ldzaro Ochaita P. Servicio de Dermato-
logia. Hospital General Universitario Gregorio
Marafion. Madrid.

INTRODUCCION

La poliarteritis nodosa es una arteritis necrotizante de vasos
medianos que afecta principalmente riiién, higado, corazén y
tracto gastrointestinal. La afectaciéon cutdnea ocurre en un
20-25% de los casos. El dailo multiorganico le confiere un carac-
ter agresivo, con prondstico sombrio.

OBSERVACION

Presentamos el caso de un nifio de 7 afilos con una lesién
en la planta del pie derecho que cursaba con dolor, tumefac-
cién y enrojecimiento, sin antecedentes traumaticos, de
2 meses de evolucion. A la exploracion se observaba en zona
lumbar derecha otra lesion de caracteristicas semejantes. La
analitica era normal, asi como los anticuerpos antinucleares
y los ANCA.

Se realiz6 biopsia de la zona plantar en la que se apreciaba
en las arterias de mediano y grueso calibre del limite der-
mohipodérmico un infiltrado de eosinéfilos, neutréfilos y lin-
focitos que rodeaban yocupaban las paredes. La luz de los vasos
estaba trombosada.

Con el diagnéstico de PAN sistémica se inicié tratamiento y
se remitio al nefrélogo para estudio mas extenso y seguimiento.

COMENTARIOS

Aunque poco frecuente, la PAN sistémica ocurre en nifios yado-
lescentes. La patogenia es desconocida. Se relaciona con episodios
infecciosos por Streptococcus y también virus de la hepatitis By C.

Es una enfermedad grave, con mal prondstico, en la que se
afectan vasos de organos vitales como el corazén, rifién, sistema
nervioso, etc. El diagndstico temprano es, por tanto, de gran
importancia. En ocasiones el primer 6rgano afectado es la piel,
que por su accesibilidad nos lleva al diagndstico de manera
rapida. El diagndstico diferencial se plantea con la PAN cuta-
nea, en la cual la afectacion es exclusivamente cutdnea; la ana-
tomfia patolégica contribuye al diagnéstico mostrando afecta-
das arterias de menor tamafio.

290 «SINDROME CHILD», por los Dres. Garcia-Bravo B,
Garcia-Herndndez MJ Moreno JC, Camacho E
Departamento de Dermatologia. Hospital Uni-
versitario Virgen Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION

El sindrome CHILD (Congenital Hemidysplasia Ichtyosiform der-
matitis, Limb Defects) es una rara afeccién que parede heredarse
de forma dominante ligada al cromosoma X.

CASO CLINICO

Nifia de 13 afios que consulté por primera vez a los 7 meses por-
que desde el nacimiento presentaba elementos verrugosos e hiper-
queratdsicos sobre base eritematosa y congestiva, con zonas exu-
dativas que afectaban a hemicuerpo yextremidadesizquierdos, con
sindactilia en mano ipsilateral entre segundo y tercer dedos.
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El estudio dermatopatologico confirmo la presencia de nevus
epidérmico inflamatorio lineal con reaccién xantomatosa en
algunas dreas.

Durante el seguimiento, la paciente presenté convulsiones,
anemia ferropénica y varios cultivos positivos de Pseudomona
aeruginosa.

El estudio radiolégico mostro escoliosis y dismetria de miembros
inferiores con acortamiento del izquierdo, por lo que usa plantilla
ortopédica de elevacion. La gammagrafia 6sea fue normal.

La paciente ha sido tratada localmente con queratoliticos,
corticoides y antibidticos y via oral con acitetrino; e intervenida
en varias ocasiones del nevus (desmabrasion, extirpacién e injer-
tos) y de la sindactilia.

DISCUSION

El sindrome CHILD debe distinguirse de otros nevus epi-
dérmicos lineales por sus signos caracteristicos como un
«patron» de afectacion difusa y lineal con células xantomato-
sas en las papilas (xantoma verruciforme). Asocia a las mani-
festaciones cutdneas otras neuroldgicas, dseas y viscerales. El
seguimiento durante 12 afios permitié constatar la presencia de
estas alteraciones en la paciente.

BIBLIOGRAFIA
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291 «DERMATOFITOSIS EN LA EDAD PEDIA-
TRICA. REVISION DE 12 CASO S», por los Dres.
Escudero Orddiiez J, Martinez Diaz de Argandoiia C,
Vera Tovar I, Rojo Garcia JM, Martin Mazuelos E.
Servicio de Dermatologia. Hospital Universita-
rio Virgen de Valme. Sevilla.

INTRODUCCION

Las dermatofitosis son enfermedades ocasionadas por hon-
gos queratinofilicos que afectan piel y anejos.

Su incidencia se estima en Espafia entre un 5,3 y un 10%,
aproximadamente. Hemos realizado una revisiéon de 12 casos
de tiflas en la edad pedidtrica, en pacientes pertenecientes a un
area fundamentalmente agricola y ganadera. Reseflamos la dife-
rencia existente entre la frecuencia de estas dermatosis en nues-
tro medio y el diagndstico de las mismas, en ocasiones dificul-
tando por administraciéon de tratamiento corticoideo.

METODO

Durante un periodo comprendido entre junio de 1998 y octu-
bre de 1999 se ha realizado una revisién de 12 casos de tifias
en la edad pedidtrica (entre 2 y 14 afios) pertenecientes al drea
sur de Sevilla. A dichos pacientes se les tom6 muestras de esca-
masen lesiones sospechosas, efectuado examen directo micros-
copico (KOH en solucidon acuosa al 40%) y cultivo en medio
Sabouraud Dextrosa agar.

RESULTADOS

Doce cultivos fueron positivos a dermatofitos con la siguiente
distribucion. En el 67% de los casos el patégeno aislado fue el
Microsporum canis. El Trichophyton mentagrophytes fue el causante
de las tifias en el 25% y en un 8% de los casos el Epidermophy-
ton floccosum. Cabe resefiar que el 80% de las formas clinicas per-
tenecian a Tinea corporis frente a un 20% de Tinea capitis.
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CONCLUSIONES

Destacamos la persistencia en nuestro medio del Microsporum
canis como causante mas frecuente de tiflas y la valoracién de
algunos pacientes mal diagnosticadas y tratados con corticoides
(Tinea incognito).

Revisién de la literatura y ultimos estudios realizados en la
provincia de Sevilla y ares limitrofes.
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292 «APENDICES CUTANEOS EN PREMATURO
MALFORMADO», por los Dres. Caramés Varela Y,
Unamuno Pérez P, Sanchez Pala MA*, Giménez Cortés ME,
Femndndez Ldpez E. Servicio de Dermatologia. Hos-
pital Universitario de Salamanca. * Servicio de
Pediatria. Hospital Virgen de la Vega. Salamanca.

La gran variedad de sindromes con malformaciones congé-
nitas, hereditarias o no, hace dificil, en ocasiones, clasificar a
un paciente en uno de estos procesos conocidos.

Presentamos una paciente nacida prematura a las 29 semanas
de gestacion, cariotipo normal 46xx, en la que se observaban tres
apéndices cutdneos localizados en region dorsal alta, muslo dere-
cho ybrazo derecho yque ademas manifestaba otras alteraciones
estructurales: fisura palatina, mielomeningocele cerrado, ectro-
dactilia y sindactilia, pie equino varo derecho yzambo izquierdo,
CIA, hernia umbilical, exoftalmos moderado ydiscreta dilatacion
del asta temporal del ventriculo lateral izquierdo.

Comentamos las distintas posibilidades diagndsticas y valo-
ramos su inclusién en algunos de los sindromes malformativos
ya conocidos.

BIBLIOGRAFIA
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Berlin, Heidelberg: Spring-Verlag; 1979.

Van Den Berg DJ, Francke U. Robert’s syndrome: a review of
100 cases and a new rating system for severity. Am J Med
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293 «ANGIOQUERATOMA PSEUDOLINFOMA-
TOSO ACRAL INFANTIL (APACHE). PRE-
SENTACION DE UN CASO LOCALIZADO EN
PENE», por los Dres. Ribera M, Bigata X, Bielsa I,
Femdndez-Figueras M°T*, Ferrdndiz C. Servicios de
Dermatologia y * Anatomia Patoldgica. Hospi-
tal Universitari Germans Trias i Pujol. Univer-
sitat Autonoma de Barcelona. Barcelona.

INTRODUCCION

El angioqueratoma pseudolinfomatoso acral infantil o APA-
CHE (Acral Pseudolymphomatous Angiokeratoma of CHildEN ) fue des-
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crito en 1988 (1), como una erupcién unilateral de lesiones papu-
lares y queratdsicas, localizadas en superficies flexoras y exten-
soras de losdedosen nifios. Los pocos casos publicados con pos-
terioridad, aunque tienen una apariencia histolégica idéntica, no
cumplen los criterios clinicos de la serie inicial. Presentamos un
paciente con una lesion tnica de localizaciéon no acral.

OBSERVACION

Paciente de 10 afios de edad que presentaba una erupcién
de papulasrosadas y translicidas de 34 mm de didmetro agru-
padas en una placa de 15 mm de didmetro localizadas en fre-
nillo del pene de 2 meses de evolucién. No referia anteceden-
tesde traumatismo en la zona. El estudio histolégico de la biop-
sia de una de las pdpulas permitié el diagnéstico de APACHE.
Las lesiones involucionaron sin tratamiento en 3 afios.

COMENTARIO

Eldiagndstico de este cuadro es fundamentalmente histologico.
Se caracteriza por un infiltrado linfohistiocitario dérmico bien cir-
cunscrito con una llamativa proliferaciéon de vénulas postcapilares
de pared engrosada. El diagndstico diferencial clinicopatolégico
debe realizarse con los angioqueratomas, con la papulosis linfo-
matoide, el granuloma piogénico, las reacciones persistentes a pica-
durasyla hiperplasia linfoide con eosinofilia (2). La denominacion
APACHE resulta atractiva yfacil de recordar, pero no refleja la varia-
bilidad clinica y los hallazgos histologicos de alguno de los casos
publicados. Por otra parte este término en la literatura médica se
usa mayoritariamente para designar una escala de valoracioén del
estado de losenfermos, en cuyo caso el acronimo proviene de Acute
Physiology Chronic Health Evaluation, motivo por el que discuti-
mos su denominacion (3). La evolucién indolente, con tendencia
a la involucion espontdnea, como ocurrié en el paciente presen-
tado, desaconseja un tratamiento agresivo para este proceso.
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294 «DESARROLLO Y TRATAMIENTO DEL
ACNE EN UN PACIENTE CON SINDROME
DE APERT», por los Dres. Puig L, Gilaberte M, Alo-
marA. Servicio de Dermatologia. Hospital Santa
Creu i Sant Pau. Barcelona.

Presentamos el caso de un paciente joven con sindrome de
Apert y lesiones acneiformes asociadas al mismo que respon-
di6 favorablemente tras ser tratado con isotretinoina y revisa-
mos la fisiopatologia del acné en dicho sindrome.

CASO CLINICO

Paciente de 13 afos que consulta por acné pustuloso y quis-
tico, de predominio facial y truncal, con afectacién de brazosy
muslos, sin respuesta a tratamiento tépico y con minociclina oral.
Diagnosticados de sindrome de Apert con estudio citogenético
demostrativo de anisomorfia del cromosoma 9 y anisomorfia de
los brazos cortos del par 18 en un 6% de metafases. Sometido a
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osteotomia frontoorbitaria bilateral con avanzamiento segin téc-
nica de Marchac y correccién sindactilia de ambas manos y pies
y hendidura palatina durante el primer afio de vida. Inici6 tra-
tamiento con isotretinoina oral 40 mg/ dia hasta completar una
dosis de 7 g, con excelente respuesta clinica.

COMENTARIO

El sindrome de Apert (acrocefalosindactilia tipo I), descrito
por primera vezen 1906, esuna enfermedad autosémica domi-
nante con una incidencia de 1 por cada 160.000 recién naci-
dos vivos, debida en la mayoria de los casos a mutaciones denovo
influenciadas por la edad paterna. Se produce por una substi-
tucién que afecta a los aminodcidos (Ser252Trp o Pro253Arg)
en la zona de unién entre el segundo y tercer dominio de las
inmunoglobulinas del receptor 2 del factor de crecimiento de
los fibroblastos (FGFR2). Clinicamente se caracteriza por turri-
braquicefalia, cierre prematuro de las suturas, hipoplasia media
facial (hipertelorismo, tendencia a la proptosis) y sindactilia
severa de manos y pies. En la pubertad es tipico el desarrollo del
acné diseminado, afectando la cara, torax, espalda y antebrazos.
En estos casos se ha descrito una respuesta satisfactoria del acné
tras tratamiento con isotretinoina. Se ha descrito la presencia de
la mutacién caracteristica del sindrome de Apert en lesiones de
acné segmentario, que se han atribuido a mosaicismo somatico.
Revisamos la experiencia publicada, el posible mecanismo de
accion de la isotretinoina ylas implicaciones fisiopatogénicas con
respecto al acné y otras patologias del foliculo pilosebaceo.

295 «MICOSIS FUNGOIDE EN LA INFANCIA», por
los Dres. Obon L, Febrer I, Molinero J, Rodriguez-
Serna M, Aliaga A. Servicio de Dermatologia.
Hospital General Universitario de Valencia.

INTRODUCCION

La micosis fungoide es un linfoma cutdneo de células T
(LCCT) que suele producirse en adultos de edad media o avan-
zada. Es infrecuente en la poblacién pedidtrica y adolescente
(en menores de 40 afios su incidencia es de 0,5 por 100.000).
Se han publicado pocos casos en nifios yen la mayoria de ellos
se produjo un retraso diagnéstico considerable. El diagndstico
inicial mads frecuente fue de dermatitis atopica.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 10 anos de edad diag-
nosticado y tratado de dermatitis atépica desde los 4 afios. Fue
remitido a nuestro hospital para reevaluar su diagndstico ante
la falta de respuesta a los tratamientos habituales. Carecia de
antecedente personal o familiar de atopia. A la exploracién
fisica presentaba grandes placas eritematodescamativas locali-
zadas en pliegues inguinales y flancos, totalmente asintomati-
cas. No se detectaron adenopatias ni hepatoesplenomegalia y
el estudio de extension resulté negativo. La biopsia cutdnea con-
firm¢ el diagndstico de micosis fungoide en placas. En funcién
de los hallazgos clinicos e histoldgicos se le clasificé como esta-
dio IA, segin los criterios de la EORTC. Se inici6 tratamiento
con PUVAterapia, inicialmente tres sesiones semanales para pos-
teriormente descender a una sesion semanal.

COMENTARIOS

El diagnéstico de micosis fungoide en la infancia con fre-
cuencia se retrasa varios afios, debiendo esforzarnos dermaté-
logos y pediatras en que ello no ocurra.
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296 «QUE FUE DE ELLOS? EVOLUCION A POS-
TERIORI DE ALGUNOS DE LOS CASOS PRE-
SENTADOS EN LAS REUNIONES PREVIAS
DEL GRUPO ESPANOL DE DERMATOLOGIA
PEDIATRICA (1991 A 1999)», por los Dres. Moli-
nero Caturla J, Febrer Bosch M1, Obon Losada L,
Aliaga BonicheA. Servicio de Dermatologia. Hos-
pital General de Valencia.

En esta comunicacién os comentaremos la evolucion clinica
de algunosde los pacientes presentados por nosotros en lasreu-
niones previas del Grupo desde el aio 1991 hasta 1999. Por
orden cronoldgico, los casos clinicos son los siguientes:

— Protoporfiria eritropoyética (Cérdoba, 1991): evolucién
desconodida.

— Eritema elevatum diutinum (Sitges, 1992): resolucién de
las lesiones tras tratamiento con sulfona oral. Tres afios
después desarrolla una dermatitis herpetiforme (la
paciente habia sido diagnosticada previamente de enfer-
medad celiaca y DMID).

— Escleromiositis infantiles (Haro, 1993): actualmente s6lo
discretas lesiones cutdneas residuales inactivas, sin com-
promiso muscular.

— Morfea panesclerética (Salamanca, 1994): evolucion
favorable con respuesta a tratamiento prolongado con D-
penicilamina, PUVA y corticoides sistémicos.

— Calcinosis cutis. Hipoparatiroidismo 1.° (Puerto de San-
ta Marfa, 1995): probable evolucion a colagenopatia
«overlap».

— Xantomas eruptivos (A Coruiia, 1996): resoluciéon com-
pleta de las lesiones en 1 semana sin tratamiento.

— Sindrome PHACE (Sevilla, 1997): regresién progresiva del
angioma facial. La lesién adrtica permanece asintomatica.

— Miofibromatosis infantil (Madrid, 1999): la lesién invo-
lucioné espontdnemante en varios meses.

297 «LINEA TRANSVERSA NASAL», por el Dr: Gar-
cia Muret MP. Clinica Quir6n. Barcelona.

FUNDAMENTO

La linea transversa nasal es un signo dermatolégico que con-
siste en una linea o surco, que se ubica transversalmente entre
los dostercios superiores yel tercio inferior del dorso nasal. De
forma frecuente se ubican en ella comedones y quistes de
millium. Puede ser hereditario y se sugiere que el defecto puede
ser causado por un gen simple autosémico dominante que no
se expresa siempre fenotipicamente. Se ha relacionado con el
padecimiento de una rinitis alérgica y de forma reciente se ha
propuesto un origen embrioldgico (1).

CASOS CLINICOS

Caso 1. Varén de 5 afios de edad, sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés que consulta por presentar una linea
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eritematosa transversal en el dorso nasal, entre la parte inferior
ylas dos partes superiores de la nariz. Su madre refiere que pre-
senta esta linea desde aproximadamente los 7 meses de edad
yque cuando el nino suda le aparecen encima de la linea como
«vesiculas» brillantes autorresolutivas al ceder el calor. No
refiere otra sintomatologia acompanante.

Caso 2. Varén de 7 aiios de edad, con antecedente persona-
les y familiares de rinitis alérgica, que consulta por la presen-
cia de pdpulas blanquecinas perladas que forman una linea
transversa en dorso nasal, entre la parte inferior y las dos par-
tes superiores de la nariz. Clinicamente se trataba de pequefios
quistes de millium.

En ninguno de los dos casos existian antecedentes familia-
resde linea transversa nasal. No se considerd necesaria la prac-
tica de un estudio histolégico.

DISCUSION

La linea transversa nasal es una mds entre las alrededor de
400 lineas definidas en el diccionario médico, aunque se le ha
prestado poca atencién y no suele aparecer en los tratados de
dermatologia, nireferetada mas que en escasos articulos. Araiz
de que fue el motivo de consulta en estos dos pacientes, se revi-
san las diferentes hip6tesis a cerca de su patogenia.
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298 «VERRUGAS GENITALES YPERIANALES EN
NINOS Y ABUSOS SEXUALES ;QUE ACTI-
TUD DEBEMOS SEGUIR?», por los Dres. Viz-
quez-Veiga H, Capeans M. Servicio de Dermato-
logia. Complexo Hospitalario Universitario de
Santiago de Compostela. Hospital de Conxo.

FUNDAMENTO

La existencia de verrugas genitales o perianales en nifos es
un motivo de consulta no excesivamente raro. Su diagndstico
y tratamiento suele ser sencillo en la mayoria de las ocasiones,
pero siempre queda la duda en el dermatélogo en cuanto a la
forma del contacto ysi el nifio que las padece pudo haber sido,
o esta siendo, objeto de abusos sexuales.

MATERIAL YMETODOS

La exploracién dermatolégica completa, la toma de muestras
para descartar ETS, tanto de una nifia que consulté por verru-
gas perianales y perigenitales, como la de un acusado de abu-
sos sexuales y su esposa.

CASO CLINICO

Se presenta una paciente de 12 afios que remite el Servicio
de Ginecologia por lesiones perianales y perigenitales. Al ser
diagnosticada, se interroga a la nifia y se le comunica a su madre
las dudas de los facultativos sobre el origen. En siguientes visi-
tas y en su domicilio la paciente confiesa estar siendo objeto
de abusos deshonestos por parte de un familiar. Se realiza
entonces un estudio venereolégico mas completo, encontrando
en el cultivo de una muestra rectal un gonococo de crecimiento
peculiar. Tras la correspondiente denuncia y tras la detencién
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del sospechoso se interviene en la instruccién judicial, encon-
trdndose una verruga en el dedo de la mano del acusado y en
la uretra un gonococo con las mismas peculiaridades en cuanto
a crecimiento. Estudios mas amplios confirmaron las sospechas
yel acusado fue condenado.

CONCLUSIONES

Un caso donde la consulta ocasional de verrugas genitales y
perianales que termina con el descubrimiento, esclarecimiento
ycondena de un caso de abusos deshonestos mas que dejarnos
tranquilos nos llena de dudas ante otros casos que han pasado
0 pasan por nuestra consulta, que no tienen el mismo final. El
conocimiento de las actitudes y comportamiento de los nifios
que son victimas de estos hechos, asi como la metddica en la
exploracion ylos estudios complementarios, no ayudardn a ser
mds efectivos en nuestro trabajo.
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299  «OSTEODISTROFIA HEREDITARIA DE AL-
BRIGHT», por los Dres. Polimon I, Rodriguez M,
Guerra A, Iglesias L. Servicio de Dermatologia.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

INTRODUCCION

La osteodistrofia hereditaria de Albright esun trastorno auto-
sémico dominante o ligado al X que afecta a la piel, huesos y
glandulas endocrinas y que presenta distintas caracteristicas
como osificaciones cutdneas o subcutaneas, pseudohipoparati-
roidismo, hipotiroidismo, hipogonadismo y obesidad. En la
infancia, las manifestaciones cutdneas pueden ser el signo de
presentacion.

CASO CLINICO

Presentamosel caso de un nifio de 15 meses de edad que nos
fue remitido por valoracién de numerosas lesiones en piel, asin-
tomaéticas, que estaban presentes desde el nacimiento y que iban
aumentando en ndmero y tamafio. A la exploracién fisica se
apreciaban multiples lesiones papulosas, blanquecinas, bri-
llantes, de consistencia dura, localizadas en el miembro infe-
rior izquierdo, tronco y, menos visibles, en el brazo izquierdo.
Elnifio tenfa un cararedondeada, labio leporino ypaladar hen-
dido. En la analitica destacaban unas cifras normales de calcio
y fésforo con aumento de la parathormona e hipotiroidismo.
Se le realizaron pruebas de imagen en las que se notaba la pre-
sencia de calcificacion de partes blandas en la pierna izquierda
y en la biopsia cutdnea se veian depdsitos de calcio con for-
macién de trabéculas dseas.

Actas Dermosifiliogr 2001,92(S2):139-159

COMENTARIO

La aparicion de tejido 6seo heterotdpico en la piel de forma
primaria en la infancia es muy poco frecuente y puede ocurrir
en la fibrodisplasia osificante progresiva, el osteoma cutis en
placa, la heteroplasia 6sea progresiva y en la osteodistrofia here-
ditaria de Albright. Esta dltima es una enfermedad genética
cuyo fenotipo comprende una cararedonda, baja estatura, bra-
quidactilia y osificacién cutdnea. Ademads en algunos casos se
ha detectado una resistencia en los 6rganos diana, tanto a la
parathormona como a la tirotropina y gonadotropinas.

Presentamos un caso de osteodistrofia hereditaria de Albright
en el que las lesiones cutdneas llevaron al diagnéstico definitivo.
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300 «GLOMANGIOMAS MULTIPLES EN NALGA
Y MUSLO DERECHO S», por los Dres. Peia C,
Garcia-Silva J, Del Pozo J Yebra MT*, Fonseca E,
Cuevas J<*, Contreras J***. Servicios de Derma-
tologia y * Anatomia Patolégica. Complejo Hos-
pitalario Juan Canalejo. A Corufia. Servicio de
Anatomia Patolégica. **Hospital Insalud. Gua-
dalajara. *** Hospital La Paz. Madrid.

INTRODUCCION

Los tumores glémicos son neoplasias vasculares benignas deri-
vadas del segmento arterial del glomus cutdneo. Histolégica-
mente estdn compuestos por células glomicas, estructuras vas-
culares y fibras musculares; dependiendo de que predomine
una u otra, se clasifican en tumores glémicos sélidos, gloman-
giomas y glomangiomiomas. Generalmente son lesiones tinicas.
Las formas multiples son muy poco frecuentes (< 10%) yen un
tercio de los casos existen antecedentes familiares, con un
patrén de herencia autosémico dominante. Histolégicamente
suelen ser formas poco celulares y muy vasculares.

CASO CLINICO

Mujer de 12 afios sin antecedentes personales ni familiares
de interés que consulté por la aparicion progresiva de lesiones
en extremidad inferior derecha, alguna de ellas dolorosa. A la
exploracién, presentaba miltiples lesiones nodulares azuladas
de pocos milimetros de diametro que se localizaban en la nalga
derecha, en dos grupos y en la cara posterolateral del muslo
derecho, todasdentro del dermatoma L2. Se practicé una extir-
pacién-biopsia de una de estas lesiones, cuyo estudio histolé-
gico fue diagndstico de glomangioma.

DISCUSION

Se presenta un nuevo caso de glomangiomas multiples, sin
antecedentes familiares de lesiones similares, resaltando su
peculiar distribucién. En una reciente revision de la literatu-
ra (1) se recogen 34 casos de tumores glémicos multiples, de
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los cuales nueve son unilaterales y tres afectan exclusivamente
auna extremidad.
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301 «DOS CASOSDE INCONTINENTIA PIGMENTI:
IMPORTANCIA DE LA CLINICA CUTANEA
EN EL DIAGNOSTICO DE ESTE SIN-
DROMED», por los Dres. Segurado Rodriguez MA,
Pérez Garcia LJ, Azaiia Defez M, Tiiiguez Orozco L*.
Servicios de Dermatologia y *Anatomia Pato-
l6gica. Hospital General de Albacete.

INTRODUCCION

La incontinentia pigmenti constituye un sindrome hereditario
de escasa frecuencia caracterizado por la afectacién predomi-
nante de derivados neuroectodérmicos. En la mayoria de los
casos se ha demostrado una herencia dominante ligada a X, letal
para los fetos masculinos, aunque se han descrito casos origi-
nados por traslocaciones o mutaciones denovo que explicarian
la aparicion del sindrome en varones (2,3% de los casos publi-
cados).

El rasgo predominante es la afectacion cutdnea ya en el
nacimiento o durante el periodo neonatal. Son lesiones de dis-
tribucién metamérica yde evolucién generalmente secuencial,
pasando por cuatro estadios: vesiculoampolloso, verrucoso,
hiperpigmentacién e hipopigmentacion (estadio involutivo).
La trascendencia del diagnéstico cutdneo radica en la fre-
cuente asociacion con alteraciones sistémicas (hasta un 80%
de los casos) de las cuales las mas frecuentes son las dentales,
las oftalmoldgicas y por su repercusion, las del sistema nervioso
central.

CASOS CLINICOS

Presentamos dos pacientes con incontinentia pigmenti. Se trata
de dosnifias diagnosticadas durante el periodo neonatal inme-
diato por presentar lesiones cutdneas especificas que obligaron
a realizar una exploracién por aparatos mds detallada reveld
alteraciones sistémicas.

El primer caso es una lactante de 3 dias de vida, nacida de
una primera gestacién tras fecundacién in vitro y sin antece-
dentes de interés. Vista en el hospital por crisis comiciales cl6-
nicas en miembro superior yhemicuerpo derechos. En la explo-
racion fisica se observaron lesiones eritematovesiculosas de dis-
tribucién lineal en brazo derecho y pierna izquierda, cuyo
estudio histopatolégico confirmé el diagndstico de incontinen-
tia pigmenti. En los estudios complementarios se objetivaron
anomalias en la exploracion neurolégica y en el electroence-
falograma y el TAC cerebral mostré una imagen de disgenesia
cerebral a nivel temporoparietal izquierdo.

El segundo caso es otra nina de 25 dias de vida, nacida a tér-
mino de una cuarta gestacion: dos hermanos varones sanos y un
aborto. Vista en nuestro Servicio por la evidencia en una explo-
racion pedidtrica, de lesiones cutdneas eritematovesiculosas linea-
lesen carainterna de pierna derecha. La biopsia mostré los ras-
gos caracteristicos de la incontinentia pigmenti. El resto de las
exploraciones y pruebas practicadas en esta paciente son hasta
el momento normales.

Actas Dermosifiliogr 2001;92(S2):139-159

CONCLUSIONES

La afectaciéon multisistémica que puede originar la incontinentia
pigmenti, explicaria la variabilidad de su prondstico. Por tanto, ante
un nifio con lesiones cutdneas compatibles con este cuadro serd
necesario una exploracion minuciosa y un seguimiento multidis-
ciplinario estrecho con el fin de detectar precozmente cualquier
alteracion, asi como el consejo genético a los padres.

302 «LESIONES HIPOCROMICAS EN LA INFAN-
CIA TARDIA COMO MANIFESTACION DE
INCONTINENCIA DE PIGMENTO», por los
Dres. Del Pozo J Peiia C, Fonseca E. Servicio de
Dermatologia. Complejo Hospitalario Juan
Canalejo. A Coruiia.

INTRODUCCION

La incontinencia de pigmento es una genodermatosis mul-
tisistémica con una herencia dominante ligada al cromosoma X,
en la que se asocian a un cuadro cutdneo bastante caracte-
ristico, anomalias variables en pelo, dientes, ufias, ojos, sistema
nervioso y sistema musculoesquelético. Las lesiones cutdneas
que suelen aparecer en el nacimiento o en los primeros dias
de vida pasan normalmente por tres estadios, el primero vesi-
culoampolloso, el segundo con lesiones liquenoides o verru-
cosas y el tercero con alteraciones pigmentarias. Estas tltimas,
que son generalmente hiperpigmentaciones, normalmente se
resuelven con el tiempo y sélo en casos raros llegan a la edad
adulta.

CASO CLINICO

Paciente de 13 afios, sin antecedentes familiares de interés,
que acude a nuestra consulta por lesiones blanquecinas, naca-
radas, induradas ylineales en la cara anterior de ambas piernas,
précticamente simétricas y de varios aios de evolucion. Su madre
referia que a los 3 dias de nacer habia presentado lesiones ampo-
llosas en las extremidades inferiores, de las cuales al curar no
quedd ninguna lesién residual. La exploracién revelé ademas
una placa de alopecia en el cuero cabelludo yalteraciones den-
tarias.

DISCUSION

Las lesiones hipopigmentadas en la incontinencia de pig-
mento son un hecho conocido pero poco frecuente. Aparecen
hasta en el 14% de los casos como lesiones hipopigmentadas
lineales yalgunos las consideran como la cuarta fase de la enfer-
medad. Pero ademads lesiones hipopigmentadas lineales pue-
den ser la inica manifestacion en portadoras sanas de la enfer-
medad que no han desarrollado en ningliin momento lesiones
vesiculoampollosas, verrucosas o hiperpigmentaciones o, en
casos como el que presentamos, acompaifian a una forma pau-
cisintomdtica de la enfermedad.
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303 «INCONTINENCIA PIGMENTI COMO
MO SAICISMO GENETICO», por los Dres. Rodri-
guez Rey EM, Garcia Bravo B, Aranzana A, Cama-
cho Martinez E Departamento de Dermatologia
Médico-Quirtrgica y Venereologia. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION

Mosaicismo es la presencia de dos o mds lineas celulares de dis-
tinto genotipo derivadas de un solo cigoto. Clinicamente se puede
manifestar en la forma de lesiones pigmentarias, con cuatro patro-
nescutdneos: 1) siguiendo las lineas de Blaschko (1a bandas estre-
chasy 1b bandas anchas); 2) en tablero de damas; 3) en forma de
hojas, y4) en parches sin linea media de separacion.

El fenotipo del mosaicismo puede dividirse en dos categorias
seglin el mecanismos subyacente: mosaicismo funcional como
resultado de la inactivacion de un cromosoma X (fenémeno de
Lyon) y mosaicismo gendémico originado por mutacién auto-
sémica. El mosaicismo funcional puede originarse por muta-
ciones letales yno letales, mientras que el mosaicismo genémico
se deberia a mutaciones, letales, no letales, pérdida de hetero-
cigotidad, fendmeno de manchas gemelas twin spotting y heren-
cia paradominante.

CASO CLINICO

Nifia de 11 afnos estudiada en nuestro Departamento desde los
10 meses. Presenta mdculas hiperpigmentadas, siguiendo laslineas
de Blaschko, que se extienden por tronco, cuello, cara ymiembros.

El informe genético en cultivo de sangre periférica demos-
tré 46 cromosomas en todas las células, salvo en una que pre-
sentaba poliploidia con multiples roturas cromosémicas y pre-
sencia de cromosomas doble minuto. La exploracién oftalmo-
l6gica mostré hiperpigmentacién en limbo conjuntival, iris,
retina y coroides y leve miopfia.

DISCUSION

Ante un mosaicismo genético tipo la es obligado a tener en
cuenta los cinco sindromes con este tipo de hiperpigmenta-
cion: incontinencia pigmenti, hipoplasia dérmica focal, con-
drodisplasia punctata ligada al X dominante, sindrome oral-
facial-digital tipo I y sindrome de CHILD. La distribucién en
bandas estrechas permite el diagndstico de incontinencia pig-
menti.
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304 «ANOMALIAS DE LA PIGMENTACION
CUTANEA EN UN SINDROME DE TURNER:
ANALISIS DEL CARIOTIPO », por los Dres.
Bielsa I, Rex J, Artigas M *, Granada I**, Ribera M,
Ferrdndiz C. Servicios de Dermatologia y * Pedia-
tria. ** Unidad de Citogenética. Hospital Uni-
versitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Uni-
versitat Autonoma de Barcelona.
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INTRODUCCION

Son cada vez mds los casos con anomalias lineales de la pig-
mentacion en forma de bandas hipo o hiperpigmentadas, en
los que es posible identificar la presencia de un mosaicismo
somadtico, ya sea en los linfocitos de sangre periférica o en los
fibroblastos de la dermis y/ o queratinocitos de la piel afecta.
Describimos el caso de una nifia con un sindrome de Turner y
la presencia en la piel de bandas hipo e hiperpigmentadas.

OBSERVACION

Nifias de 2 afios de edad afecta de un sindrome de Turner y
varias malformaciones viscerales congénitas (ductus arterioso
persistente intervenido, comunicacién interauricular tipo
6stium secundum), ademds de una broncodisplasia pulmonar
y bronquitis de repeticién que han obligado a realizar multi-
plesingresos, asi como administrar tandas de glucocorticoides
orales ybroncodilatadores nebulizados. Alos 10 meses de edad
y durante uno de sus ingresos hospitalarios se observan unas
anomalfas de la pigmentacién en la piel del tronco yde las extre-
midades que al parecer ya habian sido advertidas por la fami-
lia desde las primeras semanas de vida. La exploracion fisica per-
mite objetivar en la piel del tronco y de las extremidades unas
lesiones lineales, de limites imprecisos, de coloracién pardusca,
que a modo de bandas alternan con otras areas de piel mas
clara. En el estudio microscépico comparativo de una zona de
piel mds clara y otra mds oscura se pudo comprobar, en esta
dltima, la presencia de una leve hiperpigmentacion de la capa
basal. En ninguna de las dos biopsias se observaron en la der-
mis melan6fagos, inflamacion ni otra alteracion significativa. Se
procedio a realizar un estudio citogenético de sangre periférica,
asi como de los fibroblastos de piel hipo e hiperpigmentada con
los siguientes resultados: sangre periférica 45,X,inv(17) (q11q23);
piel hipopigmentada 47,XY+7,inv(17)(ql11q23) (40%)/
45.X,inv(17)(q11q23) (60%); piel hiperpigmentada 47, XY+7,
inv(17)(q11q23) (86%)/ 45,X,inv(17)(q11q23) (14%).

COMENTARIO

Las alteraciones genéticas especificas asociadas a estos mosaicis-
mosde la pigmentacion son extraordinariamente variables, siendo
los cromosomas 15, 12,7, 11q, 13, 14, 18, 22 yel cromosoma X los
que con una mayor frecuencia sufren alguna anomalia (pérdida,
deleccién o disrupcion) en estos pacientes. En nuestro caso, el
mosaicismo se halla presente en toda la piel, siendo tinicamente
el porcentaje en el que se hallan cada una de las lineas celulares,
lo que diferencia entre las bandas hipo e hiperpigmentadas.

305 «HIPOTRICOSIS YMILIUM MULTIPLE. ;SIN-
DROME DE BAZEX-DUPRE? DESCRIPCION
DE UN CASO», por los Dres. Navarro A, Jorquera E,
Jiménez G, Escudero J¥, Requena L** Hospital
Juan Ramoén Jiménez. Huelva. * Hospital de
Valme. Sevilla. ** Fundacién Jiménez Diaz.
Madrid.

Se presenta el caso de un varén de 9 meses de edad, sin ante-
cedentes familiares de ningin tipo que presenta multiples lesio-
nes faciales semejantes a quistes de millium junto a hipotrico-
sis congénita.

La hipotricosis se mantiene estable durante los tltimos meses,
pero los «quistes de milium» no sélo involucionan, sino que apa-
recen nuevas lesiones yaumentan progresivamente de tamafio (en
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este momento existen alrededor de 200 lesiones). El nifio presenta
un buen estado general sin alteraciones viscerales objetivables. La
sudoracién y el desarrollo de la denticién es normal. El estudio
anatomopatolégico de tres lesiones distintas muestra lesiones
superponibles a hamartomas foliculares, mientras que el estudio
morfolégico de cabellos de distintas zonas, tanto a microscopia
optica como electrénica, no muestra alteraciones relevantes.
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306 «HIPERTRICOSIS NEVOIDE», por los Dres.
Robles MT, Estrach T, Ldpez I, Mascaré Galy JM,
Mascaro JM°, Lecha M. Servicio de Dermatolo-
gia. Hospital Clinic. Facultad de Medicina. Bar-
celona.

INTRODUCCION

La hiperticosis nevoide es un proceso congénito poco fre-
cuente que consiste en la presencia de pelo terminal localizado
sin existencia de lesién pigmentaria acompafante.

La lesion suele ser asintomatica y no se asocia a otras ano-
malias.

CASO CLINICO

Nifo de 2 afios de edad que consulté por presentar desde los
primeros meses de vida zona pilosa localizada en muslo izquierdo.
A la exploracion se observaba placa de pelo terminal localizada
en zona glitea y cara posterolateral de muslo izquierdo.

No se observaba hiperpigmentacién de dicha zona. No exis-
tia evidencia de alteracién Gsea, muscular ni trastornos de la
sensibilidad o sudoraciéon. Resto de la exploracién fisica nor-
mal. Se practicé biopsia cutdnea que mostr6 epidermis sin alte-
raciones de consideracién con presencia de foliculos pilosos ter-
minales. No existia aumento de fibras musculares lisas ni de
melanocitos o mastocitos.

DISCUSION

La hipertricosis nevoide manifiesta como una lesién congé-
nita, en general en forma de placa dnica de pelo terminal sin
existencia de hiperpigmentacion subyacente y debe diferen-
ciarse de otros procesos congénitos que cursan asimismo con
hipertricosis localizada, tales como hamartomas de misculo liso,
nevus de Becker, nevus pilosos congénitos, nevus conectivos y
lesiones de neurofibromas con hipertricosis.
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307  «DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBE-
RANS ATROFICO EN LA INFANCIA», por los

Actas Dermosifiliogr 2001;92(S2):139-159

Dres. Segura J, Grimalt R, Ferrando J, Navarra E,
Palou J, Vilalta A, Lecha M. Servicio de Derma-
tologia. Hospital Clinic. Barcelona.

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un tumor
dérmico mesenquimal de malignidad intermedia con marcada
recurrencia local. Por inmunohistoquimica, ultraestructura y
cultivos celulares se demuestra que puede originarse de his-
tiocitos, fibroblastos y células periendoneurales. Se asocia a ano-
malias cromosdmicas (cromosomas en anillo de sello, clones
anormales, traslocaciones, etc.). Han sido descritos dos tipos:
patrén cldsico o invasién por los septos y el patrén multicapas
o paralelo a la superficie cutdnea. Se diferencia del dermatofi-
broma en que es CD34+ y factor XIII-.

OBSERVACION

Joven de 17 afios que desde hacia 7 presentaba placa atro-
fica, crénica, de crecimiento lento y progresivo en regién
subumbilical. Tres afios antes se habfa practicado extirpacion-
biopsia del tumor en esta drea, informado de dermatofibroma.
La histologia mostré un tumor formado por fasciculos de célu-
las fusiformes paralelos a la epidermis y otros adoptando un
patrén estoriforme, ocupando toda la dermis e infiltrando la
grasa a través de los septos. El CD 34 fue muy positivo y el fac-
tor XIII negativo. Se realizé una exéresis quirdrgica (2,5 cm de
margen) con cierre directo.

COMENTARIO

Existen cuatro variantes histoldgicas de DFSP: mixoide,
«herringbone» o anaplasico, atréfico y pigmentado. La variante
atréfica presenta atrofia dérmica mayor al 50% con acerca-
miento epidermis/ grasa. Algunas dreas presentan patrén esto-
riforme yotras patrén multicapas. Nuestra observacion plantea
la necesidad de seguimiento de tumores infantiles de inicio
supuestamente benigno.

308 «CICATRICES BITEMPORALES EN UN NEO-
NATO: (JSfNDROME DE SETLEIS?», por los
Dres. Giménez Cortés ME, Unamuno Pérez P. Sdn-
chez Jiménez MC*, Herndndez Lozano MJ*, Cara-
més Varela Y. Servicio de Dermatologia. Hospi-
tal Universitario de Salamanca. * Servicio de
Pediatria. Hospital Virgen de la Vega. Sala-
manca.

En 1963 se describid la displasia ectodérmica de la cara como
lesiones cicatriciales bitemporales que remendan las «marcas
de un forceps», junto con displasia facial, pelo ralo, hipo e hiper-
pigmentacion cutdnea y otras anomalias que no estdn presen-
tesen todos los casos yse denominé sindrome de Setleis. Existe
discusion sobre las caracteristicas fenotipicas de este sindrome
yse cree que puede corresponder al extremo final de un espec-
tro de anomalias faciales, entre las cuales la inica constante es
la existencia de cicatrices bitemporales.

Recién nacido varén procedente de gestaciéon a término y
parto via vaginal normal, Apgar 5-8 por circular de cordén apre-
tada. Esel primer hijo de padresno consanguineos. En la anam-
nesis no destacan antecedentes familiares de interés. Ala explo-
racion presenta lesiones cicatriciales bitemporales, en nimero
de cinco, en cola de cejas, retromicrognatia, engrosamiento
labial ypunta nasal bulbosa. Se aprecian también pustulas dise-
minadas aisladas y escasas, que desaparecieron de manera
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espontdnea en una semana sin dejar lesiones residuales. Las
pruebas complementarias realizadas fueron normales. En con-
troles posteriores, hasta los 18 meses, el nifio ha tenido un desa-
rrollo psicomotor y pondoestatural normales.

Hemos diagnosticado a nuestro paciente de sindrome de
Setleis tras hacer el diagnéstico diferencial con otros cuadros
que cursan con cicatrices bitemporales. Se plantea la discusion
sobre qué incluye este sindrome y si realmente podemos decir
que nuestro paciente lo presenta. Queremos reforzar la idea de
que ante cualquier lesion cutdnea en un recién nacido, por
insignificante que parezca, es necesario investigar para descar-
tar sindromes complejos con lesiones graves a otros niveles.

309 «PITIRIASIS RUBRA PILAR INFANTIL
AGUDA», por los Dres. Ramon R, Betlloch I, Gui-
jarro J, Albares P, Carnero L, Baiiuls J, Silvestre JE
Navas J, Botella R. Servicio de Dermatologia.
Hospital General Universitario de Alicante.

INTRODUCCION

La pitiriasis rubra pilar aguda infantil (PRPAI) no se incluye
habitualmente en el diagndstico diferencial de los exantemas
agudos febriles de la infancia. Consideramos de interés su reco-
nocimiento clinico para evitar actitudes diagndsticas o tera-
péuticas innecesarias.

CASO CLINICO

Nifio de 3 afios que ingresé en Pediatria por un cuadro febril
agudo precedido 10 dias antes por un cuadro respiratorio de
vias altas. La fiebre se acompafiaba de enrojecimiento yedema
palmoplantar, eritema conjuntival, palpebral y peribucal con
labios secos y fisurados, lengua aframbuesada y adenopatias. Las
lesiones de manos evolucionaron provocando una descamacion
en guante. La analitica general de sangre y orina, Rx de térax
y punciéon lumbar fueron normales. Con el juicio clinico de
enfermedad de Kawasaki se instaur6 tratamiento con gamma-
globulina intravenosa sin respuesta alguna. A los 8 dias de su
ingreso la fiebre habia remitido, pero persistian las lesiones cuta-
neas motivo por el que se consulté con el Servicio de Derma-
tologia. A la exploracién el nifio presentaba un exantema en
tronco yextremidades compuesto de elementos hiperqueraté-
sicos foliculares. En la cara existia un eritema de descamacién
yfisuraciéon que daban a la cara un aspecto apergaminado. Exis-
tia afectacion periocular, peribucal yde labios. La biopsia cutd-
nea mostré una acantosis con dilatacion del orificio folicular e
hiperqueratosis. El resto de exploraciones realizadas (cultivos,
serologias viricas y bacterianas, inmunoglobulinas, etc.) fueron
normales.

EVOLUCION

Se pautd tratamiento tépico emoliente con mejoria impor-
tante a la semana. Al cabo de 1 mes existia una remision total
yal cabo de 1 afio el nifio continta sin lesiones.

DISCUSION

La PRPAI se considera como un subtipo especial de pitiria-
sisrubra pilar (PRP) tipo III. Se caracteriza por su inicio agudo
tras un cuadro infeccioso con un eritema escarlatiforme inicial
seguido de papulas hiperqueratdsicas foliculares y posterior des-
camacion. El diagnéstico diferencial se plantea con la enfer-
medad de Kawasaki, el sindrome de la piel escaldada estafilo-
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cocica y la escarlatina, todas ellas enfermedades con posible
implicacién patogénica de los superantigenos.

CONCLUSIONES

Por sus peculiaridades clinicas y por el diagnéstico diferen-
cial que plantea la PRPAI podria tratarse de una enfermedad
mediada por superantigenos. Creemos que en un futuro esta
entidad se desglosara del grupo de las PRP y serd considerada
probablemente como un exantema reactivo con patrén folicular
y descamativo.

BIBLIO GRAFIA

Larregue M ycols. Le pytiriasis rubra pilaire aigu de ’enfant.
A propos de 4 observations. Ann Dermatol Venereol 1983;
110:222-8.

310 «NECROLISIS EPIDERMICA TO XICA INFAN-
TIL», por los Dres. Garcia Ferndndez D, Garcia-Patos
Briones V, Mollet Sanchez J. Bel Pla S, Castells Rode-
llas A. Servicio de Dermatologia. Hospital Vall
d’Hebron. Barcelona.

INTRODUCCION

La necrolisis epidérmica téxica es una urgencia dermatold-
gica vital. Generalmente afecta a nifios mayores y adultos yrara-
mente se observa en nifios pequeiios, como es el caso que comu-
nicamos.

CASO CLINICO

Nifna de 5 afios que recibié penicilina, ibuprofeno y parace-
tamol por un sindrome gripal 10 dias antes del ingreso. En las
ultimas 48 horas hab{a aparecido fiebre, malestar general y un
exantema macular evanescente con formacién de ampollas,
afectando tronco, extremidades, palmas, plantas ymucosas. Fue
ingresada en la Unidad de Cuidados Intensivos, desarrollando
una extensa epidermdlisis (90% de la superficie corporal), ane-
mia (5,6 g/ d1), leucopenia con neutropenia (1,1 x 10°/1) ysep-
sis por gramnegativos. Fue tratada con sulfadiacina argéntica
tépica, hemoderivados, cuidados oftalmolégicos y antiobioti-
coterapia y corticoterapia durante los primeros dias. Al cabo de
45 dias fue dada de alta con maculas discrémicas, distriquia de
pestaias, sinequias conjuntivales y palpebrales y anoniquia.

COMENTARIO

La necrdlisis epidérmica téxica (NET) o sindrome de Lyell
esuna dermatitis ampollosa infrecuente (0,4-1,3 casos/ millén
de habitantes/ afo) caracterizada por una necrosis epidérmica
mucocutdnea extensa, una afectacion severa del estado gene-
ral yuna elevada mortalidad (25-70% de los casos pedidtricos).
Los farmacos son sefialados como agentes etiologicos en el 70-94%
de los casos, en especial antibidticos, anticomiciales, analgé-
sicos y antiinflamatorios no esteroideos. Los principales factores
de mal prondstico son la extension de necrolisis (>40% de la
superficie corporal), pacientes ancianos, niveles plasmaticos
de urea, NET idiopatico, sepsis, leucopenia, neutropenia y
trombocitopenia. El tratamiento es similar al de los quema-
dos. Tiene multiples secuelas, pero las mds importantes son
las oculares. Nuestra paciente, pese a tener multiples factores
de mal prondstico, sobrevivid, aunque con secuelas mucocu-
tdneas.
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311  «ONICOMICOSIS EN LA INFANCIA», por los
Dres. Hemdndez Martin A, Sdanchez Bermejo C* Fun-
daciéon Hospital Verin. Verin (Orense). * Fun-
dacion Hospital Manacor. Manacor (Mallorca).

La onicomicosis, una de las consultas dermatolégicas mas
habituales, es muy poco frecuente durante la infancia.

Presentamos dos casos de onicomicosis en la edad infantil.
El primer caso se trataba de un paciente con sindrome de Down
de 7 aflos de edad que consulté por la alteracién progresiva de
todas las uias de los pies, aislandose Tricophyton mentagrophytes
como agente etiolégico. El segundo paciente solamente mos-
traba afectacion de la primera ufia de ambos pies, obteniéndose
en este caso un cultivo positivo para Candida albicans.

La onicomicosis infantil se asocia con frecuencia a Tinea pedis
y a historia familiar de onicomicosis. Su baja incidencia en los
nifios hace imprescindible confirmar el diagndstico clinico por
medio del analisis micoldgico, ya que, en la mayoria de los casos,
los antifingicos sistémicos son el inico tratamiento eficaz. Aun-
que se tiene mayor experiencia con la griseofulvina, los nuevos
antifingicos orales como el itraconazol, la terbinafina y el flu-
conazol parecen ser mejores alternativas terapéuticas.

BIBLIOGRAFIA

Gupta AK, Chang P, De Rosso JQ, Adam P, Hofstader SL. Ony-
chomycosisin children: prevalence and management. Pediatr
Dermatol 1998;15:464-71.
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312 «ERITEMA MULTIFORME EN UN LAC-
TANTE», por los Dres. Gonzdlez Hermosa MR,
Manrique P, Calderon M J, Alvarez JA, Sanz de Gal-
deano C, Artola JL. Servicios de Dermatologia
y Anatomia Patolégica. Hospital de Galdakao.
Bilbao.

INTRODUCCION

El eritema multiforme (EM) esuna erupcion cutdnea aguda,
autolimitada, que cursa con brotesy afecta a piel y mucosas. Se
caracteriza por la lesion distinta en diana o iris. ElEM es excep-
cional en niflos menores de 3 afios.

CASO CLINICO

Nina de 15 meses de edad que a las 3 semanas de una gin-
givoestomatitis herpética comenzdé con una erupcién cutdnea
pruriginosa generalizada, sin afectacion de mucosas. Con el
estudio histolégico se confirmo el eritema multiforme.

COMENTARIO

ElEM en nifios lactantes es muyinfrecuente yasociado a una
gingivoestomatitis herpética es muyinusual. Estudios recientes
han demostrado, en los casos de EM postherpético, una mayor
prevalencia con los antigenos de histocompatibilidad HLA-B15
y HLA-A9. Por tanto, es probable que el EM represente una
patologia por una respuesta inmune alterada al virus herpes
simple, que estd genéticamente regulada.

Este caso pone de manifiesto que en nifios lactantes también
hayuna relacién entre el EM yel herpes virus.
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313 «HISTICIOSIS DE CELULAS DE LANGERH ANS
CON AFECTACION CUTANEA EN AREA DEL
PANAL>, por los Dres. Mdrquez Gdmez E, Vera Casaiio A,
Rodriguez Sdnchez I, Sanz Tdlez A, Ojeda Martos A.
Hospital Materno-Infantil de Malaga.

INTRODUCCION

Se presentan los datos clinicos e histolégicos de un paciente
diagnosticado de histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
con afectacion cutdnea unica en el area del padal.

CASO CLINICO

Varén de 8/ 12 meses de edad que ingresa en Traumatolo-
gia Infantil por impotencia funcional en pierna izquierda. Con
diagnéstico de granuloma eosinéfilo monostético de fémur
izquiedo, la lesion se trata mediante legrado, curetaje e injerto
6seo. Como antecedentes personales destacan otitis media de
repeticién y dermatitis del pafial recidivante.

Ala edad de 1,5/ 12 afios, coincidiendo con una recidiva de
la lesion femoral primitiva, presenta marcadas lesiones erite-
matosas en dreas inguinales y anal, practicindose biopsia cutd-
nea con resultado de HCL. La inmunofluorescencia mostré
positividad al marcador S-100 y la ME la presencia de grdnulos
de Birbeck en las células proliferantes.

Tras realizar nuevo curetaje 6seo se inicia quimioterapia con
VP-16 y vinblastina. Tras el tratamiento desaparecen las lesio-
nes cutdneas en su totalidad.

Seis meses mds tarde aparecen tumoraciones en brazo y
pierna derechas, apreciandose recidiva tumoral en cibito y
fémur. Se inicia un segundo ciclo de QMT que posteriormente,
ante la progresion de las lesiones liticas, se cambiara por meto-
trexate y leucovorin, finalizando éste en junio de 1995.

Actualmente el enfermo se encuentra asintomatico, libre de
lesiones cutdaneas y con buena evolucion de las lesiones de ambos
fémures y cuibito, sin evidencia radiolégica de nuevas lesiones.

COMENTARIOS

La HCL es una enfermedad multisisté mica de presentacion
extremadamente variable. Afecta al esqueleto en el 80% de los
pacientes, aunque también puede manifestarse con hepatoes-
plenomegalia con disfuncién hepatica, linfadenopatias, trom-
bocitopenia y afectaciéon cutdnea, entre otros.

Laslesiones cutdaneas aparecen en el 50% de los pacientes en
algiin momento de la evolucién y suelen localizarse en zonas
seborreicas, aunque resulta excepcional la afectacion exclusiva
en el area del pafal.

314 «QUERATODERMIA PALMOPLANTAR EPI-
DERMOLITICA ASOCIADA A SINDROME DE
PEUTZ-JEGHERS», por los Dres. Navarro V,
Llombart B, Calduch L, Revert A, Montesinos E,
Cardd C* Monteagudo C*, Jordd E. Servicios de
Dermatologia y * Anatomia Patoldgica. Hospi-
tal Clinico Universitario. Valencia.

INTRODUCCION

La queratodermia palmoplantar epidermolitica es un tipo de
trastorno de la queratinizacién no muy frecuente y con un mar-
cado componente hereditario. Presentamos un caso de esta der-
matosis asociada a un sindrome de PeutzJeghers.
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CASO CLINICO

Var6n de 15 aflos de edad que desde los 4 meses de vida ini-
ciaen palmasyplantasuna hiperqueratosis progresiva con unos
limites muy nitidos y asociando coiloniquia e hiperhidrosis. El
paciente no presentaba ninguna alteracién a nivel del cabello
yno existian antecedentes de atopia. Se realizé una biopsia que
confirmé el diagndstico de hiperqueratosis epidermolitica.

A los 3 anos de edad se comienza a observar maculas pig-
mentadas en labios superior e inferior, muy sugestivas de Peutz-
Jeghers, presentando posteriormente en su curso evolutivo poéli-
pos gastrointestinales, motivo por el cual esta siendo controlado.

DISCUSION

Las queratodermias palmoplantares son cuadros que pueden
asociarse a muchas entidades, entre ellas las anomalias pig-
mentarias, ydentro de éstas resaltamos la asociacién a sindrome
de Peutz-Jeghers no descrita hasta el momento en la literatura.

315 «LIPOMA LUMBOSACRO», por los Dres. Alfonso
Alberola R, Belinchon Romero I. Servicio de Der-
matologia. Hospital General de Elda. Alicante.

Los lipomas lumbosacros suelen asociarse a defectos espina-
les ocultos. Se pueden encontrar acompafiados de angiomas,
hipertricosis, hoyuelos dérmicos, manchas acromicas, senos dér-
micos 0 nevos melanociticos.

Pueden provocar isquemia por traccién del canal espinal
durante el crecimiento y provocar déficit sensorial o motor
en miembros inferiores, vejiga o intestino. Debe realizarse RMN
o mielografia para descartar extension o adherencia al SNC;
se deberd extirpar la lesién lo mas tempranamente posible.

A propdsito de esta lesion presentamos el caso de un nifo
de 8 afios que presentaba un lipoma lumbosacro asociado a:

— Espina bifida.

— Meédula atada.

— Lipomielomeningocele.

BIBLIOGRAFIA

Rivosecchi M, Luchetti M, Zaccara Ay cols. Spinal dysraphism
detected by MRI in patients with anorectal abnormalities: inci-
dence and clinical significance. J Pediatr Surg 1995;30:480-90.

316 «ULERYTHEMA OPHRIOGENES ASOCIADO A
SINDROME DE NOONANY, por los Dres. Mar-
tinez-Ruiz E, Calduch L, Sdnchez R, Molina I,
Pinazo I, Ramon D, Jordd E. Servicio de Derma-
tologia. Hospital Clinico Universitario. Valencia

Se conoce como keratosis pilaris atrophicans faciei o Ulerythema
ophryogenes a una entidad de etiologia desconocida, que afecta
principalmente a nifios y adultos jévenes, caracterizada por eri-
tema persistente de distribuciéon en drea seborreica.

OBSERVACION

Var6n de 14 aios con sindrome de Noonan remitido para estu-
dio de sus lesiones cutdneas. Presentaba eritema persistente de
distribucién en dreas seborreicas, con papulas pequefias quera-
tosicas, pérdida de la mitad externa de la ceja y marcada quera-
tosis pilar en miembros compatible con Ulerythema ophryogenes.

Actas Dermosifiliogr 2001,92(S2):139-159

DISCUSION

El Ulerytema ophryogenes se ha descrito asociado a distintas enti-
dades: atopia, sindrome de Noonan, retraso mental y sindrome
cutdneo cardiofacial.

Se ha propuesto al Ulerythema ophryogenes como marcador
cutaneo de sindrome de Noonan.

317 «HIPERPIGMENTACION LINEAL SIGUIEN-
DO LAS LINEAS DE BLASCHKO ASOCIADA
A SITUS INVERSUS TOTALIS», por los Dres. Terce-
dor J*, Ferndndez-Vilariiio E, Lopez Gutiérrez M “*%,
Massare E¥**, Garcia Mellado V*. Servicios de
Anatomia Patoldgica. *Seccién de Dermatolo-
gia. ¥**Unidad de Gastroenterologia Infantil.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Paciente de 12 afios que acude a nuestra consulta por presentar
manchas oscuras en el muslo izquierdo y zona mamaria homo-
lateral que son asintomdticas y a veces se hacen mds manifiestas.

Al examen fisico se apreciaban maculas marrones-blanqueci-
nas levemente descamativas en algunas zonas, distribuidas lineal-
mente siguiendo las lineas de Blaschko en muslo yzona mama-
ria izquierdas. No se apreciaban lesiones cutdneas en otras loca-
lizaciones, ni lesiones orales, ni ungueales ni pilosas.

El estudio histolégico mostraba hiperpigmentacion de la
basal y zonas de hiperqueratosis compacta de espesor mode-
rado. La dermis era completamente normal.

La paciente y su madre nos referian que padece dolor abdo-
minal recurrente de afios de evolucion junto a estrefiimiento. Eva-
luada por la Unidad de Gastroenterologia Infantil se detect6 un
situs inversus totalis sin cardiopatia ni afectacion respiratoria aso-
ciada. Que nosotros sepamos es la primera descripcién de esta aso-
ciacion. Alteracionesen los genes que controlan la asimetria dere-
cha-zquierda podrian ser responsables de ambas manifestaciones.

Se discute el diagndstico diferencial de la hipermelanosis
nevoide lineal y girada con el nevus epidérmico lineal, la incon-
tinencia pigmenti e hipomelanosis de Ito.

BIBLIOGRAFIA
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pigmentation and hyperpigmentationalong the lines of Blaschko.
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318 «TINA INCOGNITO SIMULANDO DERMA-
TITIS POR MILWAUKEES», por los Dres. Lina-
res M, Sdanchez Conejo-Mir J%. Consulta de Der-
matologia. Instituto Social de la Marina. Dele-
gacién Provincial de Cdadiz. * Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

INTRODUCCION

El uso indiscriminado de corticoides topicos puede alterar las
caracteristicas clinicas de cualquier dermatosis, denominandose
tifia incégnito a las infecciones dermatofiticas cutaneas modi-
ficadas por tratamiento esteroideo. La dermatitis por Milwau-
kees es una dermatitis irritativa mecanica que se observa en
pacientes jovenes que usan corsé ortopédico para la correccion
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de deformidadesde la columna vertebral. Presentamos un caso
de una joven con una tifia incégnito, cuya distribucién inicial
hizo pensar en una dermatitis por Milwaukees.

CASO CLINICO

Mujer de 12 afios de edad con antecedentes personales de
escoliosis en tratamiento con corsé ortopédico desde hacia
1 aio. Consulté por la presencia de lesiones de mds de 6 meses
de evolucién de inicio en fosa iliaca derecha con posterior
extension a area umbilical y axila derecha. Por este motivo
habia sido tratada con furoato de mometasona tépico sin resul-
tado. El cultivo de hongos y examen en fresco tras 10 dias sin
tratamiento resultaron negativos y los test epicutdaneos con la
bateria estindar del GEIDC mostraron positividad débil a Thi-
merosal a las 48 y 72 horas. La biopsia cutdnea mostré estruc-
turas PAS positivas en capa cérnea. Con diagndstico de tifia
incégnito y tras realizar tratamiento con terbinefina oral 250
mg/ 24 h e imidazdlicos tépicos durante 1 mes las lesiones evo-
lucionaron hacia la curacién completa sin secuelas.

DISCUSION

El caso ilustra la necesidad de descartar la presencia de hon-
gosjunto con la realizacién de test epicutdneos y biopsia en pre-
sencia de lesionesrelacionadas con corsés ortopédicos de diag-
nostico dudoso. Dada la amplia variedad actual de corsés, quizd
fuera mas correcto el término dermatitis irritativa por corsé orto-
pédico que el de dermatitis por Milwaukees.

319 «DISPLASIA ECTODERMICA HIPOHIDRO-
TICA», por los Dres. Morillo Montaiiés V, Armario
Hita JC, Alcaraz Vera M, Gonzdlez Cabrerizo A,
Romero Cabrera MA, Ferndndez Vozmediano JM.
Servicio de Dermatologia. Hospital Universita-
rio de Puerto Real.

INTRODUCCION

Las displasias ectodérmicas son un grupo heterogéneo de
enfermedades de dificil clasificacion. Dentro de esta amplia
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variedad de procesos se incluye la displasia ectodérmica
hipohidrética o sindrome de Siemens-Touraine caracterizada
por ausencia de glandulas sudoriparas con disminucién de la
sudoracion, hipotricosis e hipodoncia total o parcial. En algu-
nas ocasiones también pueden asociarse prominencia de hue-
sos frontales y malares, labios gruesos y evertidos, orejas gran-
des y alteraciones del pelo. La piel suele mostrar un aspecto
seco, suave, con arrugas finas, sobre todo alrededor de los ojos
que indican un envejecimiento cutdneo prematuro. Desde el
punto de vista de la histopatologia se observa una epidermis
adelgazada y glandulas sudoriparas ausentes o rudimentarias de
intensidad variable yen la dermis aparecen las fibras coldgenas
fragmentadas. El tratamiento debe ser profilactico, evitando el
ejercicio fisico o profesiones que conlleven gran movilidad en
prevencion de crisis de fiebre central por no tener sudoracién.
Debe realizarse un apoyo escolar y psicoldgico a los pacientes.
Son muy importantes los controles odontolégicos regulares y
el consejo genético familiar.

CASO CLINICO

Varon de 19 afios de edad sin antecedentes familiares de inte-
rés que nos consultd por hipotriquia. La historia clinica del
paciente puso de relevancia un sindrome que asociaba desde
el nacimiento disminucién o ausencia de la sudoracién, atriquia
y anodoncia. Como antecedente distinto s6lo se detecté una
talasemia minor. La ortopantografia confirmé la anodoncia y
el test del sudor fue negativo a los 20 minutos de la prueba. Los
estudios familiares fueron normales y se procedié al consejo
genético informando a las dos hermanas que el proceso tiene
un riesgo de transmisién de la enfermedad del 90% de la des-
cendencia.

CONCLUSION

La displasia ectodérmica hipohidrética es una enfermedad
de importancia, presente desde el nacimiento, de facil diag-
néstico cuando se conocen sus caraceristicas clinicas. Creemos
importante su diagndstico con el fin de poder realizar consejo
genético familiar y tomar las medidas profildcticas necesarias
para evitar crisis de fiebre central.



