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tratado  con  ustekinumab  para  el  control  de  la  enfermedad
inflamatoria  intestinal,  con buena  respuesta  y sin  efectos
adversos  tras  12  meses  de  seguimiento5.

Respecto  a  la  necesidad  o  no  de  modificar  el  régimen
inmunosupresor  en  estos  pacientes  al introducir  el  fár-
maco  biológico,  no  existe  mucha  evidencia  en la literatura.
Muchos  de  los  casos  descritos  no  nombran  modificación
alguna  del  tratamiento  inmunosupresor;  en nuestro  caso
decidimos  suspender  el  micofenolato  de  mofetilo  y man-
tener  tacrolimus  3  mg/12  h junto  con etanercept.  Además,
fuera  de  ficha técnica,  los  fármacos  anti-TNF�  se  están
empleando  como  fármacos  inmunosupresores  en  trasplantes
de  órganos  sólidos6,7.

En  conclusión,  con  este  nuevo  caso  aportamos  infor-
mación  adicional  sobre  el  uso de  fármacos  biológicos  en
pacientes  trasplantados.  Los fármacos  biológicos  podrían
ser  utilizados  en  este  tipo  de  pacientes  siempre  de  manera
seleccionada  y vigilando  de  manera  estrecha  la  posible  apa-
rición  de  infecciones;  si bien creemos  que  son  necesarios  un
mayor  número  de  casos  y/o  estudios  para  corroborarlo.
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Síndrome trófico trigeminal
secundario a recidiva de
meningioma

Trigeminal Trophic Syndrome Secondary to
Meningioma  Recurrence

Sr.  Director:

El síndrome  trófico  trigeminal  (STT),  también  conocido
como  ulceración  neurotrófica  trigeminal,  es un  cuadro  poco
frecuente  que ocurre  cuando  se  daña  el nervio trigé-
mino.  Se  presenta  con  anestesia  o  disestesias  unilaterales
que  típicamente  afectan  al ala  nasal,  y  con ulceraciones
autoinfligidas  de  forma  habitualmente  inconsciente  por  el
paciente1.

Una  mujer  de  38  años  fue  evaluada  por  unas  lesiones
erosivas  pruriginosas  y  levemente  dolorosas  en  la región
frontoparietal  izquierda  de  unos  2  meses  de  evolución.  Como

antecedentes  de  interés,  la  paciente  había  sido intervenida
de un meningioma  de 46  ×  40  ×  38  mm del  seno  cavernoso
izquierdo  un  año  y medio  antes,  mediante  una  incisión  cutá-
nea  frontotemporal  y  una  craneotomía  pterional  izquierda.
Como  secuelas  de la  intervención  quirúrgica  presentaba
desde entonces  unas  paresias  del  III  y del  IV  par  craneal
en  el  ojo  izquierdo,  una  queratopatía  neurotrófica  del  ojo
izquierdo,  y un  panhipopituitarismo  con  un  hipogonadismo
e  hipotiroidismo  secundarios.  En  la  última  prueba  de  ima-
gen  de  control  realizada  un  mes antes  de  acudir a  nuestro
servicio,  y  aproximadamente  un mes después  del inicio  de
la  clínica  cutánea,  se  observó  una  recidiva del  meningioma
en el  seno  cavernoso  izquierdo.  Había  sido  valorada  un  mes
antes  en el  servicio  de oftalmología  por  un episodio  de  her-
pes  zóster  que  afectaba  al  territorio  de la  rama  V1  del
trigémino,  sin  afectación  oftalmológica.  Sin  confirmación
microbiológica,  recibió  tratamiento  con valaciclovir  y  fue
remitida  a nuestras  consultas  por la persistencia  de las  lesio-
nes  al  finalizar  el  tratamiento.  En  el  momento  de acudir  a
nuestras  consultas  presentaba  varias  lesiones  erosivocostro-
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Figura  1  A y  B)  Lesiones  erosivocostrosas  sobre  un fondo  atrófico  en  territorio  de  inervación  de la  rama  V1 del  trigémino.

sas  de  morfología  variada  sobre  un fondo  de  piel  atrófica
hiposensible  respecto  al  lado  contralateral  (fig. 1). Rea-
lizamos  el  diagnóstico  de  STT,  con úlceras  secundarias  a
disestesia  y anestesia  en  territorio  V1  izquierdo  probable-
mente  relacionado  con la  recidiva  del  meningioma.  En  ese
momento  se inició  tratamiento  con crema  de  tacrolimus  al
0,01%  y  cobertura  con apósito  hidrocoloide,  también  se ofre-
ció  la  posibilidad  de  iniciar  tratamiento  con gabapentina
oral,  que  la paciente  rechazó.  Tras  2  meses  de  tratamiento,
las  lesiones  mejoraron  notablemente.

El  STT  se  caracteriza  por la presencia  de  unas  úlce-
ras  faciales  unilaterales  secundarias  al rascado  persistente
como  consecuencia  de  la disestesia  (descrita  como  pru-
rito,  sensación  de  quemazón  u  hormigueo)  y  la  anestesia
en  las  localizaciones  inervadas  por  el  nervio  del  trigémino
o  una  de  sus  ramas,  previamente  dañados.  Los  pacientes  se
rascan  con  frecuencia  para  aliviar  la  sensación  molesta  y,
debido  a  la anestesia,  terminan  provocando  una  ulceración
persistente.  En una  revisión  sistemática  de  la  literatura  rea-
lizada  en  2014  por Sawada  et al.2,  que  recogía  61  casos  de
STT  publicados  hasta  la  fecha,  se describen  las  principales
etiologías  de  este  síndrome.  Las  causas  más  frecuente-
mente  descritas  son la  ablación  del  nervio  trigémino  (30%),
los  accidentes  cerebrovasculares  (30%)  y  las  complicacio-
nes  quirúrgicas  incluyendo  el  antecedente  de  craneotomía
(21%).  Otra  causa  menos  frecuente  descrita  es  el  herpes
zóster,  también  referida  por otros  autores  como  Dolohanty
et  al.3, quienes  describen  el  desarrollo  de  un  STT  del
territorio  V1  dos  meses  después  de  un  episodio  de  herpes
zóster  en  el  mismo dermatomo,  tratado  con valaciclovir.  En
nuestro  caso  pensamos  que  el  cuadro  inicial  diagnosticado
de  herpes  zóster  probablemente  correspondería  al  inicio
del  STT.

Por  otro  lado, el daño  al nervio  trigémino  puede
ocurrir  hasta  en un  11%  de  los  pacientes  intervenidos  de
meningioma4.  El primer  caso de  STT  asociado  a meningioma
fue  descrito  en el  año 19825.  Existen  3  publicaciones  más
que  relacionan  el  STT  y  la  cirugía  del meningioma,  si  bien
en  una  de  ellas  el  STT  apareció  tras  la  cirugía  de  recidiva  del
meningioma,  9 años  después  del  primario6.  Por  ello,  aunque
nuestra  paciente  potencialmente  presenta  3 de  los  factores
etiológicos  más  frecuentemente  asociados  al  desarrollo  del
STT  (meningioma,  craneotomía  y  dudoso  episodio  de  herpes

zóster),  pensamos  que  la  secuencia  temporal  de aparición  de
los  síntomas  y la  coincidencia  con la  recidiva  del meningioma
hace  que  esta sea  la causa  más  probable.

Para  el  tratamiento  del STT  se ha descrito  mejoría  de
la  clínica  cutánea  con  crema  de  tacrolimus  al  0,01%,  gaba-
pentina  y apósitos  hidrocoloides7. También  se  ha  apreciado
mejoría  de las  lesiones  tras  el  uso  de  carbamacepina  a  dosis
elevadas  (200  mg/3 veces  al  día)8.  Otros  fármacos  como  la
amitriptilina,  la  pregabalina  o  el alprazolam  han  sido  utili-
zados  con  beneficio  clínico  limitado  o  nulo.
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Mioepitelioma sincitial cutáneo
doloroso: desde la  clínica
inespecífica al  diagnóstico
histopatológico

Painful  Cutaneous  Syncytial  Myoepithelioma:
From Nonspecific Symptoms to
Histopathologic  Diagnosis

Sr.  Director:

Los tumores  con  diferenciación  mioepitelial  incluyen  el
tumor  mixto,  el  mioepitelioma  y el  carcinoma  mioepite-
lial.  Suelen  afectar  a las  glándulas  salivales,  aunque  pueden
localizarse  también  en  el  área  nasosinusal,  laringe,  pulmón
y  piel.  Las  neoplasias  cutáneas  con diferenciación  mioe-
pitelial  incluyen  el  siringoma  condroide  (tumor mixto),  el
mioepitelioma  cutáneo,  el siringoma  condroide  maligno  y el
carcinoma  mioepitelial1-3.  En  los  últimos  años  se ha descrito
la  variante  sincitial  del  mioepitelioma  cutáneo4.

Un varón  de  33  años,  sin  antecedentes  personales  de
interés,  consultó  por una  pápula  de  0,2  cm  de  diámetro  de
2  años  de  evolución  situada  en el  flanco  derecho,  lige-

Figura  1  Tumoración  nodular  superficial,  circunscrita  (A),  constituida  por  células  fusiformes  y  epitelioides  de  núcleos  ovales  o
redondeados  sin  atipia  significativa  (B,C)  y  límites  imprecisos  (D)  (H-E:  A,  ×40;  B,  ×100;  C,  ×200;  D,  ×400).

ramente  eritematosa  y dolorosa.  No  asociaba  signos  de
sangrado  ni crecimiento.  Se  planteó  el  diagnóstico  clínico  de
angioleiomioma  y  angiolipoma  y se realizó  biopsia  escisional
de  la lesión.

Histológicamente  se observó  una  lesión  sobreelevada,
sésil,  debido  a  la  presencia  de una  neoformación  nodular,
sólida,  bien circunscrita,  de contornos  lobulados,  situada  en
el  tercio superficial  de la  dermis  reticular  (fig.  1A). Estaba
constituida  por  células  fusiformes  y epitelioides,  de  núcleo
oval  o  redondeado,  sin  atipia  significativa,  citoplasma  en
cantidad  variable,  de límites  mal  definidos  y sin práctica-
mente  componente  intersticial  (figs.  1B-D).  Se  apreció  un
máximo  de 4  figuras  mitóticas  por 10  campos  a  40×.  No  se
observó  necrosis  tumoral.

La  población  tumoral  mostró  inmunotinción  difusa  y
generalizada  para  S-100  y  EMA (fig.  2),  siendo  focal  para
actina  muscular  lisa (figs.  3C,D)  y  caldesmón.  No se observó
inmunotinción  para  citoqueratinas  AE1-AE3  (figs.  3A,B),
melan-A,  desmina,  proteína  gliofibrilar  ácida,  p63,  ni
claudina-1.

Se  estudió  mediante  RT-PCR  y  secuenciación  de  los
reordenamientos  EWSR1  (EWSR1-POUF5F1,  EWSR1-ZNF444  y
EWSR1-PBX1)5 con resultado  negativo.
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