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que  la  mayoría  de  estos  espiradenomas  ecrinos  se diagnos-
tiquen  clínicamente  como  neoplasias  de  origen  vascular  de
naturaleza  benigna  o  maligna.  De  entre  todos  los  diagnósti-
cos  diferenciales  habría  que  considerar  al angiosarcoma  que
mostraría  expresión  de  marcadores  endoteliales  como  CD31
y  CD34,  y  también  al hematoma  expansivo  crónico  que  cursa
como  una  tumoración  encapsulada  rellena  de  sangre  y  neo
vascularización.

El interés  del  presente  caso  está,  aparte  de en su
rareza,  en la facilidad  con la  que  el  espiradenoma  ecrino
vascular  gigante  puede  ser confundido  con  una  lesión  de
origen  vascular.
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Enfermedad de Hailey-Hailey
recalcitrante con buena
respuesta a terapia
fotodinámica

Refractory Hailey-Hailey  Disease That
Responded Well to Photodynamic Therapy

Sra.  Directora:

La  enfermedad  de  Hailey-Hailey  o  pénfigo  benigno  fami-
liar  es  una  genodermatosis  poco  frecuente,  crónica y
recurrente,  que  en ocasiones  es  difícil  de  controlar  con los
tratamientos  convencionales  y  puede  producir  un  severo
malestar  en los  pacientes.  La terapia  fotodinámica  (TFD)
puede  constituir  una  alternativa  en los casos  en  los  que  otras
opciones  terapéuticas  hayan  fracasado.

Varón de  56  años  que  desde  hacía 30  años  presentaba
varios  brotes  al  año de  lesiones  que  le  producía  escozor,  pru-
rito  y  quemazón  localizadas  en  cuello  y  axilas  que  interferían
con  sus  actividades  diarias  y  empeoraban  su  calidad  de vida.
En  la exploración  física  presentaba  unas  placas  eritematosas
brillantes,  bien  delimitadas,  erosionadas  y  muy exudativas,
con  algunas  costras  superficiales,  localizadas  en  ambas  axi-
las  y  en  caras  laterales  del  cuello  (fig. 1). La biopsia  de
una  de  las  lesiones  mostraba  una  epidermis  con  erosiones
y  ampollas  intraepidérmicas  con  una  marcada  acantolisis
y  la  imagen  típica  en  «pared  de  ladrillos  en ruinas». Se

diagnosticó  al paciente  de enfermedad  de  Hailey-Hailey  y
realizaron  múltiples  tratamientos  con astringentes  como  el
sulfato  de  cobre y  de cinc  al 1/1.000,  corticoides  tópicos
y  sistémicos,  derivados  de la  vitamina  D tópicos,  tacróli-
mus  tópico  y  acitretino.  La respuesta  en todos  los  casos
siempre  era  parcial  y  con un  periodo  libre  de  enferme-
dad  entre  brotes  de pocas  semanas,  lo que suponía  para
el  paciente  una  limitación  importante.  Se  le  propuso  tra-
tamiento  con una  sesión  de  TFD  para  ver la respuesta  y
valorar  la  tolerabilidad.  Para  ello,  se  limpiaron  en pri-
mer  lugar  las  axilas  con suero  fisiológico  y a continuación
se  aplicó  una  crema  de aminolevulinato  de metilo  (MAL)
en  oclusión  durante  3 horas  en  ambas  axilas.  Posterior-
mente  se  aplicó  una  luz  roja  (Aktilite®  a 37  J/cm2 durante
7 minutos  y  medio)  en  ambas  axilas.  Durante  este  tiempo
el  paciente  experimentó  una  ligera  sensación  de dolor
y  ardor  bien  tolerada.  Dos  semanas  más  tarde  mostraba
una  excelente  respuesta,  con  curación  de las  erosiones,
la  exudación,  el  eritema,  y una  mejora  en  la calidad  de vida
verbalizada  por  el  paciente  (fig.  2). Seis  meses  más  tarde,
el  paciente  se  ha mantenido  libre  de  lesiones  sin  realizar
ningún  otro  tratamiento  hasta  el  momento.

La  enfermedad  de  Hailey-Hailey  o  pénfigo  benigno
familiar  es  de origen  genético  y de  carácter  autosómico
dominante,  producida  por una  mutación  en  el  gen  ATP2C1.
Se  caracteriza  por  la aparición  de vesículas,  ampollas  y ero-
siones  en zonas  flexurales  como  el  cuello,  axilas  y  pliegues
submamarios  e  inguinales.  Típicamente  se  producen  brotes
recurrentes  y  a  veces  remisiones  espontáneas  y  entre  los
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Figura  1  Placas  eritematosas,  erosivas  y  muy  exudativas  con  costras  superficiales  en  axilas.

factores  precipitantes  más  conocidos  se  encuentran  la  expo-
sición  a  luz  UV, sudor,  fricción,  estrés,  infecciones  cutáneas
e  incluso  el  embarazo1.

Son muchos  los  tratamientos  que  se  han  empleado  para
controlar  la  enfermedad  con diversa  eficacia.  Dentro  de los
médicos  están  los corticoides  tópicos  y sistémicos,  antibióti-
cos  tópicos  y sistémicos,  análogos  de  la vitamina  D  tópicos,
5-fluoruracilo  tópico,  dapsona,  PUVA,  retinoides  sistémicos,
ciclosporina,  metotrexato  y  glicopirrolato  oral2,3. Entre los
tratamientos  invasivos  se  han  intentado  la  infiltración  con
toxina  botulínica4,  el  láser  CO2

5,6,  el  láser  erbium:  YAG  y la
dermabrasión.

En  la  literatura  solo  existen  2 artículos  que  incluyen  5
pacientes  con enfermedad  de  Hailey-Hailey  tratados  con
TFD  (tabla  1). La edad  de los  pacientes  está  compren-
dida  entre  28-51  años  y  todos  los  casos  excepto  uno  fueron
mujeres.  El tiempo  desde  el  diagnóstico  de  la enferme-
dad  variaba  desde  los  8 meses  hasta  los  24  años  y  todos
ellos  habían  recibido  tratamiento  con corticoides  tópicos  y
un  análogo  de la vitamina  D tópico  o  un  antibiótico.  Dos
de  los  pacientes  obtuvieron  una  respuesta  completa  con
un  periodo  libre  de enfermedad  de 19  y 25  meses,  res-
pectivamente,  otros  2  mejoraron  parcialmente  sus  lesiones
y  uno no  obtuvo  mejoría7,8.  Los  pacientes  del  artículo  de

Tabla  1  Recopilación  de  casos  de  enfermedad  de  Hailey-Hailey  tratados  con  TFD

Referencia  Edad  Sexo  Tiempo  con  la
enfermedad

Localización  Tratamientos  realizados  Tiempo  libre  de
enfermedad
tras  TFD

Ruiz-Rodríguez
et  al.7,  2002

45  ♀ 4 años  Axilas,  ingles  Corticoides  tópicos  y
sistémicos,  antibióticos  tópicos
y sistémicos,  dermabrasión

Respuesta
completa,  19
meses

51 ♀ 24  años  Ingles,  vulva  Corticoides  tópicos  y
sistémicos,  antibióticos  tópicos
y sistémicos

Respuesta
completa,  25
meses

Fernández Guarino
et  al.8,  2008

45  ♀ 3 años  Axilas  Corticoides  y  análogos  de  la
vitamina  D tópicos

Respuesta  nula

40 ♂ 2 años  Perianal  Corticoides,  análogos  de  la
vitamina  D,  inmunomodulador
tópico

Respuesta
parcial,  6
meses

28 ♀ 8 meses  Vulvar  Corticoides,  análogos  de  la
vitamina  D,  inmunomodulador
tópico

Respuesta
parcial,—

Lobato-Berezo,  2015  56  ♂ 30  años  Axilar,  cervical  Sulfato  de  cobre  y  de cinc,
corticoides  tópicos  y
sistémicos,  análogos  de la
vitamina  D tópicos,  tacrólimus
tópico,  acitretino

Respuesta
completa,  6
meses
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Figura  2  Lesiones  axilares  resueltas  tras  realizar  una  sesión
con TFD.

Ruiz-Rodríguez  et  al.  toleraron  bien la  TFD  al haberles  admi-
nistrado  anestesia  local  de  la  zona  con lidocaína  al 1%.  Sin
embargo,  los  3 pacientes  del  artículo  de  Fernández-Guarino

et  al.  experimentaron  dolor,  eritema  y/o edema  durante  y
los  días  posteriores  al tratamiento,  hasta  el  punto  de no
querer  repetir  otra  sesión  de  TFD.  La razón  por  la  cual  el
anestésico  puede  interferir  con la  eficacia  es que  los  anes-
tésicos  tópicos  pueden  alcalinizar  la zona,  haciendo  que  el
ácido  aminolevulínico  sea  inestable8.  La  razón  por la  cual  los
pacientes  con enfermedad  de  Hailey-Hailey  mejoran  no  está
clara,  pero  se cree  que  se  debe  al acúmulo  intracelular  de la
protoporfirina  IX  en  los  queratinocitos  de  la  epidermis,  de  tal

forma  que  interfiere  con  estructuras  como  las  mitocondrias,
los  lisosomas  y el  retículo  endoplasmático7.

La  TFD  puede  constituir  una  alternativa  en  los casos  de
enfermedad  de Hailey-Hailey  que  no  respondan  a las  tera-
pias  de primera  línea,  siempre  y  cuando  sea  bien  tolerada,
ya  que  pueden  alcanzarse  remisiones  duraderas  mejorando
la  calidad  de  vida  del paciente.
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Mastocitos y alopecia
cicatricial: ¿hay una clara
relación fisiopatológica?

Mast  cells and  scarring alopecia: Is  there a
clear pathophysiological relationship?

Sra.  Directora:

La  alopecia  frontal  fibrosante  es  un subtipo  de  alopecia
cicatricial  que  se caracteriza  por presentar  un infiltrado
linfocitario  predominante  en el  estudio  histológico1.  La  pre-
sencia  de  mastocitos  en  número  superior  a  lo esperado  es

un hallazgo  infrecuente  y escasamente  reflejado  en la  lite-
ratura  que  nos  ha  motivado  a  reflexionar  sobre su papel
fisiopatológico  en  esta y  en otras  variedades  de  alopecia,  a
tenor  de un caso  recientemente  descrito  en  nuestra  unidad.

Mujer  de 48  años  con  menopausia  precoz  a  los  42, que
consulta  por  alopecia  asintomática  de  curso  progresivo.  No
había  realizado  tratamiento  previo.  A la  exploración  presen-
taba  recesión  de la  línea  de  implantación  frontotemporal
(fig. 1a)  sin descamación,  eritema  ni  hiperqueratosis  perile-
sional  (fig.  1b).  Sin  variación  en  la  longitud  ni  en  el  grosor
del tallo piloso,  ni disminución  de la  densidad  de  los folículos
pilosebáceos  en  la  zona sana.  Destacaba  el  aspecto  de  piel
apergaminada  y  la presencia  de algún  folículo  pilosebáceo
indemne  en la  banda  de recesión  con alopecia  del  tercio
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