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Comunicaciones

1. SÍNDROME PENS

A. Nuño, E. Rodríguez-Díaz, P. Gonzalvo, I. Colmenero,  
A. Hernández-Martín y A. Torrelo

Hospital de Cabueñes. Gijón. Hospital del Niño Jesús. Madrid. 
España.

Introducción: PENS (Papular Epidermal Nevus with ‘Skyline’ basal 
cell layer), es una variante de nevus epidérmco recientemente des-
crito en niños por lo demás normales. Se presenta como pápulas 
queratósicas aisladas, en número y forma variable, cuya histología 
muestra una peculiar hiperqueratosis, acantosis rectangular y una 
marcada empalizada de las células basales, con una amplia franja 
citoplasmática supranuclear.
Caso clínico: Un niño de 13 años tenía 4 lesiones cutáneas desde el 
nacimiento, en forma de pápulas hiperqueratósicas descamativas 
poligonales, de hasta 20 mm de diámtetro. Asociaba, además, acor-
tamiento bilateral del tendón de Aquiles, hipoacusia moderada iz-
quierda, leve retraso psicomotor y bajo rendimiento escolar. 
Presentaba una facies peculiar con raíz nasal ancha, hipertelorismo 
y queratosis folicular extensa. Una TAC craneal, ECG y ecocardio-
grama fueron normales. La biopsia cutánea fue compatible con 
PENS.
Conclusiones: La asociación de PENS con manifestaciones extracu-
táneas sugiere la posibilidad de un nuevo tipo de nevus epidérmico, 
para el que proponemos el término síndrome PENS
Bibliografía
Torrelo A, Colmenero I, Kristal L, et al. Papular epidermal nevus 

with “skyline” basal cell layer (PENS). J Am Acad Dermatol. 
2011;64:888-92.

2. LAS MUTACIONES EN EL ONCOGÉN HRAS SON 
FRECUENTES EN EL NEVUS SEBACEO DE JADASSOHN

A. Toll, B. Bellosillo y R.M. Pujol

Departamento de Dermatología y Anatomía Patológica. Hospital 
del Mar. Barcelona. España.

Introducción: Los nevus sebáceos son hamartomas congénitos, ha-
bitualmente desarrollados en cabeza y de etiología desconocida. 
Histológicamente se caracterizan por la presencia de acantosis, pa-
pilomatosis (similares a lo observado en nevus epidérmicos) y un 
aumento de glándulas sebáceas y apocrinas. Recientemente se ha 
descrito la presencia de mutaciones en el oncogen HRAS en lesiones 
benignas acantóticas como la queratosis seborreica y el nevus epi-
dérmico. Tuvimos la oportunidad de demostrar la presencia de una 
mutación en G12V en HRAS en biopsias obtenidas de nevus epidér-
mico sistematizado y nevus sebáceo en un mismo paciente.
Material y métodos: Se seleccionaron retrospectivamente mues-
tras parafinadas de 14 nevus sebáceos de 14 pacientes. Se estudia-
ron mutaciones en los locus G12, G13 y Q61 mediante técnica de 
Secuenciación Sanger. 
Resultados: Se hallaron mutaciones en HRAS en 7/14 muestras 
(50%), correspondiendo a G12V (n = 1), G13R (n = 5), G12A (n = 1).
Discusión: Los nevus sebáceos se suman al grupo de lesiones epite-
liales benignas en las que la presencia de mutaciones en el oncogén 
HRAS jugaría un papel etiopatogénico. Deberían estudiarse series 
más amplias de casos, así como la presencia de estas mutaciones en 
los tumores que se desarrollan sobre nevus sebáceos, como el sirin-
gocistoadenoma papilífero. Asimismo, la demostración del papel de 
las mutaciones en HRAS en el desarrollo de nevus sebáceos debería 
ser complementada mediante estudios funcionales de las vías de 
señalización de MAPK y PI3K/AKT.
Bibliografía
Hafner C, Toll A, Fernández-Casado A, Earl J, Marqués M, Acquadro 

F, Méndez-Pertuz M, Urioste M, Malats N, Burns JE, Knowles MA, 
Cigudosa JC, Hartmann, A, Vogt T, Landthaler M, Pujol RM, Real 
FX. Multiple oncogenic mutations and clonal relationship in spa-
tially distinct benign human epidermal tumors. Proc Natl Acad 
Sci USA. 2010;107:20780-5.
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Hafner C, Toll A, Real FX. HRAS mutation mosaicism causing urothelial 
cancer and epidermal nevus. N Engl J Med. 2011;365:1940-2.+

3. ESTUDIO DESCRIPTIVO DEL DERMATOFIBROSARCOMA 
PROTUBERANS INFANTIL EN LA COMUNIDAD DE MADRID

M. Valdivielso-Ramos, A. Torrelo, V. Parra, R. Gamo, M. Feito  
y J.L. Rodríguez-Peralto

Infanta Leonor. Hospital Niño Jesús. Hospital Gregorio Marañón. 
Hospital Fundación Alcorcón. Hospital La Paz. Hospital 12 de 
Octubre. Madrid. España.

Introducción: El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un 
sarcoma de partes blandas de grado intermedio de malignidad, ca-
racterizado por un alto índice de recurrencias locales, y una baja 
capacidad metastásica. Es muy infrecuente en la infancia, con tan 
solo un 6% de estos tumores diagnosticados en la edad pediátrica.
Material y métodos: El objetivo de este estudio es el de conocer la 
incidencia real del DFSP en la edad infantil, así como el de analizar 
las peculiaridades y similitudes encontradas con respecto a la po-
blación adulta. Se realiza un estudio retrospectivo en los hospitales 
de la Comunidad de Madrid, para conocer la incidencia de esta 
neoplasia en los últimos 11 años (2000-2011) en la población de 
menos de 18 años de edad. Se recogen datos epidemiológicos, clí-
nicos, histopatológicos, genéticos, terapéuticos y de supervivencia 
de estos pacientes.
Resultados: Se discuten los resultados obtenidos.
Discusión: Aunque todos los autores están de acuerdo en que el 
DFSP es un tumor muy infrecuente en la edad pediátrica, son esca-
sas las publicaciones epidemiológicas infantiles. Gooskens en una 
revisión en el año 2010, recoge tan solo 166 casos publicados en la 
literatura. La presentación clínica, las características histopatoló-
gicas e inmunohistoquímicas y la traslocación entre los cromosomas 
17 y 22, y su asociación con el producto de fusión COL1A1-PDGFB en 
la infancia son similares a las observadas en los adultos. Sin embar-
go en los niños se ha descrito una mayor frecuencia de localización 
de las lesiones en las extremidades inferiores y en las zonas acras, 
una menor incidencia de recurrencias tumorales, y la existencia de 
metástasis como algo excepcional. Es importante recalcar la difi-
cultad diagnóstica de este tumor en la fase no-protuberante, que 
junto a su rareza en los niños, hace que en ocasiones el diagnóstico 
no se realice hasta la edad adulta. La media clínica para llegar a un 
diagnóstico definitivo en algunas series infantiles es de unos 5 años, 
con casos de hasta 14-15 años.
Bibliografía
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for children with dermatofibrosarcoma protuberans. Pediatr 
Blood Cancer. 2010;55:369-73.
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4. HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO. APORTACIÓN  
DE UN CASO

M.C. Frailea, V. Almeidaa, A. Martínez de Salinasa, M. Juliàa,  
I. Garcíaa y V. Morenob

aServicio de Dermatologia; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital de Txagorritxu. Vitoria. España.

Introducción: Los tumores fibrohistiocitarios agrupan a un conjunto 
de entidades, tanto benignas como malignas, que se caracterizan 
por la producción de colágeno y/o la presencia de fibroblastos o 

células de tipo fibroblasto formando parte del tumor. El histiocito-
ma fibroso maligno (HFM) se incluye dentro de este tipo de tumo-
res. Es el sarcoma de partes blandas más frecuente en los adultos, 
siendo raro el asiento en piel. Está entidad es aún más infrecuente 
en la edad pediátrica.
Caso clínico: Niña de 11 años, que a los 9 años presentó una tumo-
ración de pequeño tamaño, engastada, delimitada y dura, en cara 
anterior de hombro izquierdo. No lo relaciona con desencadenantes 
previos. Con diagnóstico clínico sugestivo de pilomatrixoma, la le-
sión experimentó un crecimiento progresivo lento (2 cm) en 2 años, 
por lo que es extirpada. El análisis histológico mostró una tumora-
ción no encapsulada, aparentemente bien delimitada compuesta 
por fascículos entrecruzados de células fusiformes, entremezclados 
con células y mitosis atípicas en un fondo de colágeno hialinizado y 
dispuestos en una matriz mixoide. Las tinciones inmunohistoquími-
cas fueron positivas para vimentina, CD68, CD 99 y CD10, llegando 
al diagnóstico de histiocitoma fibroso maligno. Se realizó estudio de 
extensión, que descartó afectación sistémica y se adoptó una con-
ducta conservadora con ampliación de márgenes quirúrgicos, inclu-
yendo fascia y seguimiento periódico.
Conclusiones: Sólo un 5% de los HFM ocurren en la edad pediátrica 
y fundamentalmente asientan en partes proximales de extremida-
des, más en inferiores, afectando a tejidos blandos profundos y 
músculo estriado. El aspecto clínico es variable. Histológicamente 
se reconocen 5 subtipos: pleomórfico, angiomatoide, mixoide, de 
células gigantes e inflamatorio; con formas superpuestas. El pronós-
tico depende del tamaño, variante histológica y localización, sien-
do frecuentes las recidivas y metástasis. Ni la supervivencia está 
claramente establecida, ni la actitud terapéutica protocolizada en 
la literatura, debido a la infrecuencia de esta entidad en la edad 
pediátrica. Consideramos, por tanto, que es fundamental pensar en 
este tipo de tumor para su diagnóstico y tratamiento precoz.
Bibliografía
Rothman AE, Lowitt MH, Pfau RG. Pediatric cutaneous malignant 
fibrous histiocytoma. J Am Acad Dermatol. 2000;42:371-3.
Tumores y proliferaciones tumorales de los tejidos fibrosos y afines. 

Weedon, en Piel Patología. Ed. Marban. 2002;34:759-86.

5. MIOFIBROMATOSIS MULTICÉNTRICA SIN AFECTACIÓN 
VISCERAL

M.D. Fernándeza, M. Lovaa, J.M. Seguraa, D.J. Godoya, A. Sanzb  
y A. Veraa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Materno-Infantil. Complejo Hospitalario Carlos Haya. 
Málaga. España.

Introducción: La miofibromatosis es un proceso tumoral benigno de 
origen mesenquimal. Es una patología poco frecuente y propia de 
la infancia. Dentro de la miofibromatosis infantil se distinguen tres 
formas clínicas: solitaria, multicéntrica sin afectación visceral y 
generalizada. En la miofibromatosis infantil sin afectación visceral 
los nódulos afectan a la piel y pueden afectar en ocasiones a múscu-
los y huesos, pero siempre tiene un buen pronóstico desaparecien-
do las lesiones de forma espontanea.
Caso clínico: Recién nacido varón con antecedente de parto a térmi-
no sin incidencias, peso 2.800 g. Al nacimiento presentaba varios 
nódulos color piel asintomáticos y diferentes tamaños (0,5-4 cm) dis-
tribuidos por espalda, brazo derecho, abdomen y miembros inferio-
res; destacaba su consistencia dura y algunos de ellos estaban 
adheridos a planos profundos, además se apreciaban 2 pápulas erite-
matosas de 0,5 cm en pierna derecha. Los múltiples nódulos eran 
asintomáticos. No asociaba ningún síntoma sistémico. Se tomaron 2 
biopsias, de uno de los nódulos y de una de las pápulas eritematosas, 
coincidiendo en ambos casos la anatomía patológica en la que desta-
caba la presencia en dermis profunda y tejido subcutáneo un nódulo 
tumoral constituido por una proliferación de células fusiformes me-
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senquimales que se distribuían en forma de fascículos que se entre-
cruzaban, con ausencia de atipias y de mitosis. Con técnicas de 
inmunohistoquímica se evidencia posistividad citoplasmática por la 
actina. Como pruebas complementarias se realizó una analítica de 
rutina que fue anodina, una ecografía de los nódulos, ecocardiogra-
fía, tomografía computerizada de tórax y abdominopélvica, resonan-
cia magnética nuclear del sistema nervioso central, sin encontrar 
lesiones viscerales en ninguna de ellas. Se hicieron radiografía de 
huesos largos descartando la existencia de lesiones líticas óseas. Solo 
se evidenció un nódulo en el músculo recto anterior. La evolución fue 
satisfactoria, con una regresión espontánea de los nódulos que se 
inició a los 4 meses de vida, siendo completa a los 9 meses de edad, 
sin requerir ningún tratamiento.
Discusión: La etiología de la miofibromatosis es desconocida. El 
80% de los casos son congénitos y el resto suele presentarse a lo 
largo de los 2 primeros años de vida. Su aparición es esporádica, 
aunque se han descrito casos de herencia autosómica dominante y 
recesiva. Cuando no hay afectación visceral, como en nuestro caso, 
el pronóstico es excelente debido a que en la infancia los miofibro-
mas regresan de forma espontánea; sin embrago la forma generali-
zada en la que existe afectación visceral ensombrece el pronóstico 
por la obstrucción que puede ocasionar en el órgano afectado, a 
pesar de que también tienden a la regresión espontánea.
Bibliografía
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tile Myofibromatosis: Reporto f Nine Patients. Pediatr Dermatol. 
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6. SÍNDROME PROGEROIDE PARA DIAGNÓSTICO

V. Ruiza, E. Baselgaa, E. Roéa, P. Gallanob, A. Capdevilac y L. Puiga

aServicio de Dermatología; bServicio de Genética; cServicio de 
Radiodiagnóstico. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. 
España.

Introducción: Los síndromes progeroides son un conjunto de enfer-
medades que se caracterizan por tener hallazgos clínicos que simu-
lan una vejez fisiológica pero a una edad temprana y son causados 
bien por mutaciones en genes que codifican proteínas implicadas en 
la reparación del ADN o por mutaciones que codifican las laminas 
nucleares A/C (LMNA) u otras proteínas implicadas en el desarrollo 
de su actividad. Presentamos un paciente de fenotipo progeroide 
para diagnostico. El aspecto clínico del paciente no corresponde a 
ninguno de los cuadros progeroides revisados. No se ha detectado 
mutación en el gen LMNA, por lo que continúa pendiente de estudio 
genético.
Caso clínico: Varón de 12 años, sin antecedentes familiares de in-
terés, con fenotipo progeroide desde la infancia. Entre sus antece-
dentes médicos destaca el desarrollo de una hidrocefalia a los 2 
meses de edad, que requirió una válvula de derivación ventriculo-
peritoneal. A la exploración física destacaba una facies alargada 
con nariz aguileña, discreto exofaltmos, retrognatia, microstomía y 
dientes hipoplásicos. La piel era de aspecto atrófico y transparente. 
En dorso de manos y rodillas se observaban cicatrices blancas y 
estrías. No existía laxititud de articulaciones ni hiperelasticidad 
cutánea. Las manos eran pequeñas con dedos cortos y anchos. El 
examen oftalmológico mostró la presencia de cataratas bilaterales 
siendo la exploración auditiva normal. No se observaron alteracio-
nes en el desarrollo psicomotor y la inteligencia era normal. Explo-
raciones complementarias: Las radiografías de manos, mandíbula y 
clavículas fueron normales. La radiografía de tibia objetivó la pre-
sencia de una hipodensidad ósea circunscrita epifisaria y submeta-
fisaria proximal, bilateral y simétrica. La angioresonancia 
magnética cerebral mostró hallazgos inespecíficos como lesiones 

pseudoquísticas a nivel cerebeloso y del cuerpo calloso, sin eviden-
ciarse lesiones compatibles con eventos isquémicos a nivel del pa-
rénquima cerebral. Las analíticas de sangre practicadas no han 
mostrado hiperglicemia, hiperlipemia ni otras alteraciones. Con la 
sospecha diagnóstica de un síndrome progeroide se llevó a cabo el 
análisis genético de mutaciones en el gen LMNA que fue negativo, 
descartando así el síndrome de Hutchinson-Gilford o progeria clási-
ca. Actualmente el estudio genético continúa en búsqueda de mu-
taciones en genes asociados a síndromes que podrían ser 
compatibles con nuestro caso.
Discusión: Los síndromes progeroides mejor caracterizados y estu-
diados son el síndrome de Hutchinson-Gilford o progeria clásica 
(mutación en el gen LMNA) , otras laminopatías progeroides y el 
síndrome de Werner. En nuestro caso, el estudio genético inicial ha 
descartado la existencia de una progeria clásica y otras laminopa-
tias progeroides. La historia natural y algunos de los hallazgos feno-
típicos de nuestro paciente son compartidos por varios síndromes 
como el síndrome de Werner, la displasia mandibuloacral, el síndro-
me progeroide de solapamiento, la acrogeria, síndrome de Ehlers-
Danlos tipo progeroide y el síndrome de Néstor-Guillermo, por lo 
que debería realizarse el diagnóstico diferencial con todos ellos, 
quedando pendiente el diagnóstico definitivo.
Bibliografía
Mazereeuw-Hautier J, et al. Hutchinson-Gilford progeria syndrome: 

clinical findings in three patients carrying the G608G mutation 
in LMNA and review of the literature. Br J Dermatol. 
2007;156:1308-14.
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7. DISQUERATOSIS CONGÉNITA DIAGNOSTICADA 
POSTRASPLANTE ALOGÉNICO DE PROGENITORES 
HEMATOPOYÉTICOS

H. Hilaria, F. Kennedya, I. Zarzosoa, G. Aparicioa, J. Molleta,  
T. Repisoa, M. Martínez-Gallob, T. Vendrellc, M. del Campoc,  
C. Díazd, R. Peronad y V. García-Patosa

aServicio de Dermatología; bServicio de Inmunología; cServicio  
de Genética; dServicio de Oncohematología Infantil. Hospital Vall 
d’Hebron. Barcelona. España. 

Introducción: La disqueratosis congénita (DC) es una genodermato-
sis originada por el acortamiento prematuro de los telómeros que 
se caracteriza por el fallo de la médula ósea y la triada de altera-
ciones ungueales, hiperpigmentación reticulada y leucoplasia oral. 
El único tratamiento curativo de la insuficiencia medular es el tras-
plante alogénico de progenitores hematopoyéticos (TAPH), que 
conlleva riesgos sustanciales como el rechazo o la enfermedad del 
injerto contra el huésped (EICH). Las manifestaciones clínicas de la 
DC pueden ser muy similares a las de la EICH crónica, suponiendo 
un verdadero reto hacer un diagnóstico diferencial en pacientes en 
los que se realiza el TAPH en los primeros años de la vida, cuando 
las manifestaciones dermatológicas aún no han aparecido y/o iden-
tificado.
Material y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo de dos 
pacientes con DC, diagnosticados en nuestro centro a los 2 y a los 
11 años después de un TAPH.
Casos clínicos: Caso 1: niño que a los 3 años recibió un TAPH por 
una aplasia medular no filiada. A los 3 meses consultaron por dia-
rrea, erosiones mucosas, onicodistrofia y pterigium ungueal, plan-
teándose un diagnóstico diferencial entre una DC y una EICH 
crónica. Las biopsias cutáneas e intestinales fueron compatibles 
con una EICH y fue tratado con inmunosupresores con mejoría de la 
clínica cutánea, pero falleció a los 6 años de edad por complicacio-
nes respiratorias. Dos meses después se confirmó el diagnóstico de 
DC, detectándose una mutación en el gen TINF2 en sangre del pa-
ciente pre-TAPH. Caso 2: niña con diarreas crónicas e infecciones 
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de repetición fue diagnosticada de una inmunodeficiencia no filiada 
asociada a insuficiencia medular por la que recibió un TAPH a los 3 
años de vida. A lo largo de los siguientes años aparecieron altera-
ciones ungueales, hiperpigmentación reticulada en las flexuras, 
leucoplasia en el paladar y pelo ralo y escaso. La biopsia cutánea no 
mostró alteraciones sugestivas de EICH y el estudio genético puso 
de manifiesto un acortamiento de los telómeros en el cultivo de fi-
broblastos cutáneos y la presencia de una mutación en TERT en 
sangre pre-TAPH.
Discusión: Las manifestaciones cutáneas de la DC pueden aparecer 
y/o ser motivo de consulta meses o años después del fracaso medu-
lar tratado mediante TAPH. En este contexto, las similitudes clíni-
cas e histológicas entre la EICH crónica y la de la DC pueden 
dificultar el diagnóstico diferencial entre ambas entidades. Para 
confirmar el diagnóstico de DC es preciso realizar estudios genéti-
cos en fibroblastos o en sangre periférica del paciente pre-TAPH.
Bibliografía
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8. SÍNDROME DE ROTHMUND-THOMSON: DIAGNÓSTICO 
PRECOZ EN UNA LACTANTE

M.P. Arribas, I. Betlloch, P. Soro, L. Francés y M. Leiva

Hospital General Universitario de Alicante. España.

Introducción: La presencia de lesiones de poiquilodermia en un 
lactante pueden ser la primera manifestación de varios síndromes 
infrecuentes con importante compromiso sistémico.
Caso clínico: Niña de 10 meses remitida a consulta por lesiones 
faciales persistentes de 4 meses de evolución. Como principal an-
tecedente personal había sido diagnosticada de Enfermedad infla-
matoria intestinal mediante biopsia de recto. A la exploración 
presentaba unas lesiones telangiectásicas simétricas malares con 
mínima descamación y con retículo vascular dilatado evidente en la 
dermatoscopia. Se planteó diagnóstico diferencial entre varias en-
tidades que asocian telangiectasias y/o poiquilodermia como 
Ataxia-telangiectasia, Síndrome de Bloom, Síndrome de Rothmund-
Thomson o Lupus. Se solicitó estudio de autoinmunidad y biopsia 
cutánea. Destacaba a la exploración un fenotipo característico con 
talla baja, abombamiento frontal, nariz en silla de montar. En su 
evolución la niña sufrió fractura de fémur espontánea, radiologica-
mente se observó una anomalía de osificación metafisaria sugeren-
te de osteogénesis imperfecta. Se objetivó la aparición progresiva 
de máculas hipo e hiperpigmentadas en tronco. La exploración of-
talmológica fue normal. El estudio genético reveló una mutación y 
una delección en el gen RECQL4 que confirmó el diagnóstico de 
Síndrome de Rothmund-Thomson.
Discusión: El Síndrome de Rothmund-Thomson se trata de una ge-
nodermatosis muy infrecuente con herencia autonómica recesiva 
caracterizada por hallazgos dermatológicos tempranos tales como 
eritema y edema que evolucionan a lesiones de poiquilodermia en 
mejillas, pabellones auriculares, cuello, parte superior del tronco, 
manos y tercio inferior de piernas combinadas con lesiones maculo-
sas hipo e hiperpigmentadas. La mayoría de los pacientes presentan 
fotosensibilidad. Otras manifestaciones dermatológicas son alope-
cia de cejas y/o pestañas, cabello débil y distrofia ungueal. Presen-
tan un fenotipo característico y alteraciones óseas osteogénicas y 
fracturas. Las cataratas tempranas son un hallazgo frecuente y apa-
recen a la edad de 4-7 años. El desarrollo intelectual suele ser 
normal. Nuestra paciente, además de las manifestaciones dermato-
lógicas, presentó fractura espontánea de fémur y una alteración en 

la osificación, estos antecedentes suponen un aumento en la proba-
bilidad de desarrollar un osteosarcoma que es la complicación más 
grave del síndrome y la que marca el pronóstico vital y obliga a un 
seguimiento estricto de estos enfermos. Existen complicaciones in-
usuales en otros órganos, destacamos el cuadro intestinal que se 
presentó de manera precoz en nuestra paciente y que se autolimi-
tó. Podemos ver otras alteraciones como criptorquidia, hipogona-
dismo o hiperlaxitud articular. 
Conclusiones: Presentamos el caso de una paciente con Síndrome 
de Rothmund- Thomson con diagnóstico genético confirmado gra-
cias a la sospecha temprana por la aparición de lesiones dermato-
lógicas. La mayoría de los pacientes con esta entidad son 
diagnosticados tardíamente, incluso en adolescencia o edad adulta 
tras la aparición de las manifestaciones sistémicas.

9. CUTIS LAXA DE HERENCIA AUTOSÓMICA DOMINANTE: 
DESCRIPCIÓN DE UNA FAMILIA Y REVISIÓN DE LA 
LITERATURA

J. Galve, P. Iranzo y T. Estrach

Servicio de Dermatología. Hospital Clínico.  
Universitat de Barcelona. España.

Introducción: La cutis laxa (CL) es un trastorno del tejido conjun-
tivo caracterizado por piel inelástica con formación de pliegues que 
confieren al paciente un aspecto envejecido. Existen formas adqui-
ridas y formas congénitas. Describimos el caso de un niño con CL 
congénita con antecedentes de esta enfermedad en las dos genera-
ciones anteriores, que presentaban una mutación conocida del gen 
de la elastina.
Caso clínico: Niño de 15 meses de edad, nacido de embarazo nor-
mal y parto a término sin antecedentes de consanguinidad. Antece-
dentes familiares, abuela y padre con manifestaciones cutáneas 
típicas de CL, enfisema pulmonar, valvulopatía mitral y aórtica que 
requirió doble recambio valvular en el caso de la abuela, y en el 
padre valvulopatía mitral y tricuspídea leve instaurada durante el 
seguimiento; éste presentaba además osteopenia detectada a los 
25 años de edad. En ambos familiares se había demostrado una 
mutación en el gen de la elastina consistente en una delección de 
un aminoácido en la posición 2292 (2292delC). El paciente presen-
taba piel laxa generalizada con formación de pliegues faciales sien-
do el resto de la exploración física así como el desarrollo psicomotor 
normales. El ecocardiograma practicado no mostró alteraciones. 
Está en curso el estudio genético.
Discusión: Las formas congénitas de CL pueden ser de herencia 
autosómica dominante, recesiva ó ligada al cromosoma X. Las for-
mas dominantes, se consideran más benignas que las formas rece-
sivas, que suelen tener un inicio más precoz, peor pronóstico y 
frecuentes alteraciones cardiovasculares; sin embargo las formas 
dominantes también pueden presentar manifestaciones cardio-
vasculares y enfisema. Presentamos el caso de un niño con CL con-
génita, miembro de una tercera generación con cutis laxa 
autosómica dominante.
Conclusiones: Si bien se ha descrito como infrecuente la afectación 
pulmonar y cardiovascular en las formas congénitas dominantes de 
CL, la afectación en la abuela y el padre (en éste instaurada duran-
te su seguimiento) indican la importancia del control evolutivo de 
nuestro paciente, para la detección precoz de manifestaciones pul-
monares y/o cardíacas y la prevención de posibles complicacio-
nes.
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10. CARCINOMAS BASOCELULARES CONGÉNITOS  
EN EL SÍNDROME DE GORLIN

F. Kennedy, H. Hilari, I. Zarzoso, P. Bassas, D. Bodet,  
C. Ferrándiz-Pulido, J. Mollet, G. Aparicio, C. Pascual,  
B. González-Llavona, I. López-Lerma, T. Repiso, B. Ferrer,  
M.A. González-Ensenyat, M. Suñol, M. Planagumà, M.A. Vicente  
y V. García-Patos

Servicio de Dermatología; Servicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Universitario Vall d’Hebron. Hospital Sant Joan de Déu. 
Barcelona. España.

Introducción: El síndrome de Gorlin (SG) es una genodermatosis 
autosómica dominante, con penetrancia completa, cuya prevalen-
cia oscila entre 1/50000 y 1/160000 individuos. Los pacientes pre-
sentan característ icas fenotípicas como macrocefalia, 
hipertelorismo, frente prominente, deformidades esqueléticas, ho-
yuelos (pits) palmo-plantares, carcinomas basocelulares múltiples, 
quistes odontogénicos, calcificación de la hoz del cerebro y riesgo 
de meduloblastoma. En un 85% de pacientes con SG se detectan 
mutaciones germinales en el gen PTCH1 (cromosoma 9q22.3), que 
actúa como supresor tumoral en la vía de señalización de Sonic 
Hedgehog.
Material y métodos: Revisamos las historias clínicas de dos niños 
con antecedentes familiares de SG con carcinomas basocelulares 
desde el nacimiento, asociados a otras características fenotípicas 
típicas de este síndrome.
Casos clínicos: Caso 1: niño de 2,5 años, con padre afecto de SG, 
tenía carcinomas basocelulares desde el nacimiento, localizados en 
los dedos de los pies y en el tórax. Otras manifestaciones de la en-
fermedad incluían: hoyuelo palmar derecho, quiste mandibular, 
quiste aracnoideo, pólipos fibroepiteliales en mejilla y párpado in-
ferior izquierdo y apéndice preauricular izquierdo. Tanto el padre 
como el niño tenían mutación del gen PTCH1. Caso 2: niño de 1 año, 
con madre afecta de SG, fue visitado por carcinomas basocelulares 
desde el nacimiento en el dorso de manos y pies, palma y muslo. 
Además tenía hoyuelos en ambas plantas, malformación costal, ma-
crocefalia y ventriculomegalia con quistes de los plexos coroideos. 
En el estudio genético de la madre no se detectó mutación del gen 
PTCH1.
Discusión: Las manifestaciones más tempranas del SG son los ho-
yuelos palmo-plantares, la calcificación de la hoz cerebral y los 
rasgos fenotípicos. Los carcinomas basocelulares suelen aparecer 
entre la segunda y tercera décadas de la vida. Sorprende la presen-
cia de estos tumores al nacer, apuntando que la pérdida de hetero-
zigosidad se puede producir de forma muy temprana, incluso 
intráutero, en ausencia de fotoexposición. Los nuevos medicamen-
tos que corrigen defectos en la vía Sonic Hedgehog son una alterna-
tiva terapéutica prometedora para los tumores (carcinomas 
basocelulares y meduloblastomas) que pueden desarrollar estos pa-
cientes.
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11. ESTUDIO RETROSPECTIVO DE LOS HALLAZGOS 
CLÍNICOS, HISTOLÓGICOS, INMUNOLÓGICOS Y GENÉTICOS 
DE LOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE INCONTINENTIA 
PIGMENTI EN LAS ISLAS BALEARES ENTRE LOS AñOS 2001 
Y 2011

M. Pascual-Lópeza, N. Martínez-Pomarb, E. Villegasb, D. Heinec,  
I. Tornéd y A. Martín-Santiagoe

aServicio de Dermatología. Hospital de Manacor. Palma de 
Mallorca. bServicio de Inmunología; cServicio de Genética. 
Hospital Universitario Son Espases. Palma de Mallorca. dServicio 
de Dermatología. Hospital Son Llàtzer. Palma de Mallorca. 
eServicio de Dermatología. Hospital Universitario Son Espases. 
Palma de Mallorca. España.

Introducción: La incontinentia pigmenti (IP) es una rara enferme-
dad genética que afecta la piel y asocia frecuentemente alteracio-
nes neurológicas, oftalmológicas y dentales. La enfermedad tiene 
una herencia dominante ligada al cromosoma X, siendo la deleción 
de los exones 4-10 del gen NEMO la mutación más común que da 
lugar a la IP.
Material y métodos: Realizamos un análisis retrospectivo de 8 ca-
sos de IP diagnosticados en las Islas Baleares, remitidos para estu-
dio genético entre los años 2001 y 2011. Revisamos datos clínicos, 
histológicos, inmunológicos y genéticos (mutaciones del gen NEMO 
e inactivación del cromosoma X).
Resultados: Encontramos 7 pacientes de sexo femenino y 1 de sexo 
masculino. Una de las pacientes era fruto de un matrimonio consan-
guíneo. Dos pacientes sufrieron amaurosis de un ojo. En dos casos 
se evidenció afectación neurológica, en un paciente solo a nivel 
radiológico y en el otro con afectación radiológica y clínica. En el 
caso del varón no su detectó ninguna mutación del gen NEMO en el 
estudio de DNA de sangre periférica y fibroblastos. En 3 pacientes 
se detectó la deleción común de los exones 4-10 del gen NEMO y en 
otras 2 pacientes se detectaron otras mutaciones del gen. Dos pa-
cientes están pendientes del resultado de la secuenciación del gen. 
En un caso se evidenció inactivación tardía del cromosoma X e in-
munodeficiencia.
Conclusiones: Remarcar la importancia de un diagnóstico genético 
para ofrecer un consejo genético correcto en estos casos. Recordar 
que la IP acostumbra a ser letal en varones, pero puede ocurrir en 
casos de distribución limitada debido posiblemente a una mutación 
postcigótica o un mosaicismo somático. Recalcar la importancia de 
controles oftalmológicos frecuentes en los primeros meses de vida, 
ya que es posiblemente la única alteración que pueda beneficiarse 
de un diagnóstico y tratamiento precoz. No olvidar la posibilidad de 
una inmunodeficiencia y alteraciones neurológicas asociadas a la IP. 
Consideramos que la RMN cerebral debe realizarse en función de la 
afectación clínica del paciente.
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12. TRATAMIENTO CON LÁSER DE LOS NEVUS 
MELANOCÍTICOS CONGÉNITOS

D. Brualla, J.M. Mir, A. Vicente y M.A. González Enseñat

Departamento de Dermatología. Hospital Sant Joan de Déu. 
Barcelona INCADE. Institut Català de Dermatologia i Cirurgia 
Plàstica. Barcelona. España.

Introducción: Los nevus melanocíticos congénitos (NMC) son un 
motivo frecuente de consulta que y el objetivo de su tratamiento 
es conseguir eliminar la mayor cantidad de células melanocíticas 
névicas posibles, y así evitar sus dos complicaciones fundamenta-
les: mayor riesgo de malignización y problemas estéticos. Sin em-
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bargo, su manejo es muy complejo, especialmente en los que son 
de gran tamaño.
Material y métodos: Se incluyen 10 pacientes con nevus melanocí-
ticos congénitos que han sido tratadas con sistemas laser; Q-swit-
ched (QS), CO2 e IPL.
Resultados: Hemos tratado en nuestro centro nevus de distintos 
tamaños y localizaciones. Algunos sólo con sistemas laser y otras 
combinado con cirugía. El control a largo plazo no ha objetivado 
malignización. La observación de efectos secundarios ha sido baja, 
siendo la mayoría de carácter leve.
Discusión: La experiencia en nuestro centro, así como la de otros 
autores, demuestra que el tratamiento de NMC mediante sistemas 
QS y otras fuentes de luz representa un método útil y a considerar. 
Los sistemas láser QS han sido utilizados en el tratamiento de dife-
rentes lesiones pigmentadas, entre las que destacan el nevus de 
Ota, lentigos, manchas café con leche y NMC. Debido a la corta 
duración pulso de pulso (1-100 ns), estos láseres destruyen selecti-
vamente las células cargadas de pigmento, preservando el tejido 
contiguo. Los sistemas actuales han demostrado ser seguros y efica-
ces, aunque las recurrencias no son infrecuentes y varias sesiones 
pueden ser necesarias. La selección de casos debe ser minuciosa y 
en ningún caso se deben tratar lesiones sospechosas de malignidad. 
Hemos valorado la eficacia de los sistemas QS, así como la posible 
utilidad de otros equipos.
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13. SÍNDROME DE COWDEN ASOCIADO A MALFORMACIÓN 
ARTERIOVENOSA DE ALTO FLUJO. TRATAMIENTO  
CON RAPAMICINA

B. de Unamuno, R. Ballester, R. García, J.L. Torregrosa,  
J.V. Bagan, I. Febrer y V. Alegre

Servicio Dermatología. Hospital General Universitario de 
Valencia. España.

Introducción: Presentamos el caso de una paciente afecta de sín-
drome de Cowden asociado a la presencia de una malformación 
arteriovenosa de alto flujo en miembro inferior izquierdo.
Caso clínico: Paciente de 10 años sin antecedentes de interés, que 
consultaba por la aparición de lesiones en cavidad oral. En la explo-
ración se objetivaban en ambos labios, encías y lengua, múltiples 
lesiones papulosas que daban a la mucosa un aspecto en empedra-
do. Además se objetivaba la presencia de una lesión localizada en 
muslo izquierdo, de gran tamaño, de aspecto vascular, indurada y 
caliente a la palpación. El estudio histopatológico de dos de las 
lesiones de la cavidad oral fue compatible con angiofibroma en la 
lengua y fibroma en labio superior. El estudio de la lesión del muslo 
mediante resonancia magnética vascular, mostró un conglomerado 
de vasos en tercio distal y medial del muslo izquierdo con aporte 
inicial de la arteria femoral superficial. La exploración con Eco-
Doppler reveló la existencia de una malformación arteriovenosa de 
alto flujo. Con estos datos se realizó el diagnóstico de sospecha de 
síndrome de Cowden. En el estudio genético se objetivó una varian-
te genética en heterocigosis en el exón 5 del gen PTEN. (c.422A>C;p.
His141Pro) .Las pruebas genéticas realizadas en los progenitores 
resultaron normales, lo que permitió establecer el carácter de novo 
de la variante encontrada. Se completó el estudio de extensión 
mediante una colonoscopia en la que se hallaron pólipos gástricos y 
en ileon, una ecografía de tiroides demostrando nódulos tiroideos 

en ambos lóbulos, y una ecografía pélvica con presencia de quistes 
en ambos ovarios. En tres ocasiones se ha realizado tratamiento 
endovascular de la lesión del muslo sin obtener respuestas satisfac-
torias, persistiendo alto flujo y asociando intenso dolor e impoten-
cia funcional.
Discusión: El síndrome de Cowden es una genodermatosis rara con 
un patrón de herencia autonómico dominante. Se caracteriza por la 
aparición de múltiples hamartomas localizados en órganos y tejidos 
derivados de las tres hojas embrionarias. Se debe a la mutación de 
un gen supresor tumoral, el PTEN, cuya alteración induce a la pro-
liferación descontrolada de los tejidos, a través de la vía de la se-
ñalización mTOR. Es considerada una entidad preneoplásica dada la 
posibilidad de malignización de algunas de las lesiones, especial-
mente en mama, tiroides y tracto genito-urinario. En el caso de la 
paciente que presentamos el síndrome de Cowden se asocia a la 
presencia de una malformación vascular de alto flujo. Este hecho es 
relevante, dado que la paciente podría beneficiarse del tratamien-
to con rapamicina por vía oral, habiéndose descrito como una mo-
dalidad terapéutica eficaz para el control de los pacientes con 
síndrome de Cowden, así como para el tratamiento de las malfor-
maciones vasculares.
Bibliografía
Squarize CH, Castilho RM, Gutkind JS. Chemoprevention and treat-

ment of experimental Cowden´s disease by mTOR inhibition 
with rapamycin. Cancer Res. 2008;68:7066-72.

Hammill AM, Wentzel M, Gupta A, Nelson S, Lucky A, Elluru R, Das-
gupta R, Azizkhan RG, Adams DM. Sirolimus for the treatment of 
complicated vascular anomalies in children. Pediatr Blood Can-
cer. 2011;57:1018-24.

Rosner M, Hanneder M, Siegel N, Valli A, Fuchs C, Hengstschläger M. 
The mTOR pathway and its role in human genetic diseases. Mu-
tat Res. 2008;659:284-92.

Sansal I, Sellers WR. The biology and clinical relevance of the PTEN 
tumor suppressor pathway. J Clin Oncol. 2004;22:2954-63.

14. COMPORTAMIENTOS, ACTITUDES Y CONOCIMIENTOS 
RELACIONADOS CON LA EXPOSICIÓN SOLAR  
EN LOS ADOLESCENTES DE LA COSTA DEL SOL

T. Fernández-Moranoa, L. Padilla-Españaa, F. Rivas-Ruizb,  
J. del Boza, M. González-Carrascosaa y M. de Troyaa

aServicio de Dermatología; bServicio de Investigación. Hospital 
Costa del Sol. Marbella. Málaga. España.

Introducción: La etapa de la adolescencia es la de mayor riesgo 
para el desarrollo de cáncer de piel debido principalmente a los 
hábitos de exposición solar, y es la que más se beneficia de las me-
didas de prevención primaria. El objetivo de nuestro estudio fue 
conocer los comportamientos, actitudes y conocimientos relaciona-
dos con la exposición solar en los adolescentes.
Material y métodos: Se realizó un estudio transversal descriptivo 
dónde se incluyeron durante el primer semestre del año 2011 a 270 
adolescentes escolarizados de educación secundaria en institutos, 
seleccionados al azar, pertenecientes al área de cobertura de la 
Agencia Sanitaria Costa del Sol. Se utilizó el “Cuestionario a pie de 
playa” validado que recogía en 40 ítems: datos demográficos, color 
de piel, fototipo, hábitos de exposición solar, quemaduras solares 
(QS), prácticas, actitudes y conocimientos relacionados con el sol, 
previa solicitud de un consentimiento informado. Se realizó análisis 
descriptivo.
Resultados: Participaron 270 alumnos de 11 colegios con edades 
comprendidas entre 14 y 17 años. El 50,4% eran mujeres, siendo el 
grupo más representado el de 14 años (43,7%), y de nacionalidad 
española (85,9%). El color de piel predominante fue clara (49,3%). 
De los hábitos de exposición solar destacó que el 71% acudía más de 
16 días a tomar el sol en la playa, el 62,2% estaba más de una hora 
en la franja central del día y el 74,4% tuvo una QS el verano pasado. 
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La práctica de protección solar más usada fue la crema, y la menor, 
llevar ropa de manga o pantalón largo. Respecto a las actitudes, el 
60,7% referían sentirse mejor estando bronceados y en cuánto a 
conocimientos el 43% no respondieron correctamente al menos 6 de 
los 7 ítems.
Discusión: En nuestro estudio los adolescentes presentan malos há-
bitos, destacando el alto porcentaje de QS. El uso de crema es la 
medida de protección solar más habitual, cómo se describen en 
otros artículos, pero no siempre son una medida eficaz y pueden 
asociar un mayor riesgo de QS al prolongar el tiempo de exposición. 
En cuanto a las actitudes relacionadas con el sol, predominan las 
negativas ya que la mayoría de los adolescentes encuestados les 
gusta tomar el sol y consideran el bronceado cómo sinónimo de 
belleza. En general no tienen un adecuado nivel de conocimientos 
y no son conscientes de los riesgos de la exposición solar. Por todo 
ello es necesario saber los conocimientos y comportamientos para 
poder planificar una adecuada campaña de prevención primaria en 
adolescentes.
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15. CARACTERIZACIÓN DERMATOSCÓPICA 
DE LOS NEVUS DE SPITZ/REED EN EDAD PEDIÁTRICA
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Reggio Emilia. Departamento de Dermatología. Hospital 
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Introducción: Los nevus de Spitz y de Reed son lesiones melanocíti-
cas que plantean dudas diagnósticas desde el punto de vista clínico. 
La dermatoscopia permite la identificación de estructuras y patrones 
característicos de estos nevus por lo que ha demostrado incrementar 
nuestra precisión diagnóstica en este tipo de lesiones.
Material y métodos: Se llevará a cabo un estudio multicéntrico en 
el que se han recogido de manera retrospectiva una gran serie de 
casos diagnosticados histológicamente de nevus de Spitz y de Reed 
en pacientes menores de 18 años y se realizará un estudio de las 
estructuras y patrones dermatoscópicos observados en dichos ca-
sos. También se analizará el diagnóstico diferencial dermatoscópico 
que se realizó previamente a la exéresis de las lesiones.
Resultados: Los nevus de Spitz y de Reed de nuestro estudio pre-
sentan diferentes patrones (patrón reticulado, reticulado invertido, 
globular, homogéneo, en estallido de estrellas y atípico) y estructu-
ras dermatoscópicas características. La precisión diagnóstica con 
dermatoscopia de los nevus de Spitz y de Reed es mayor que la re-
ferida sin la técnica en la literatura.
Discusión: La dermatoscopia es una técnica diagnóstica útil en el 
diagnóstico clínico de los nevus de Spitz y de Reed.
Bibliografía
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16. HIPERQUERATOSIS NEVOIDE DEL PEZÓN Y LA 
AREOLA. TRATAMIENTO CON TAZAROTENO TÓPICO

J.M. Rojoa, M.L. Martíneza, E. Romeroa, C. Beginesa, A. Péreza,  
J.M. Condeb, G. Osorioa y J. Escuderoa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla. España.

Introducción: La hiperqueratosis del pezón y de la areola es una 
condición poco frecuente y de etiología desconocida que se carac-
teriza por la presencia de engrosamiento verrugoso e hiperpigmen-
tación de la areola y el pezón. Fue descrita por primera vez por 
Tauber en 1928.
Caso clínico: Paciente de 12 años de edad que acude a consulta por 
presentar una dermatosis de 2 años de evolución que afecta ambas 
mamas a nivel de la areola, el pezón y la piel circundante, consti-
tuida por una placa ovalada, verrugosa, hiperqueratósica e hiper-
pigmentada de 2,3 cm de diámetro que asienta sobre una mácula 
de color café que se acompaña de prurito ocasional.
Resultados: En 1938, Levy-Frankel clasificó esta condición. El pri-
mer grupo es aquella que se produce como una extensión de un 
nevus verrugoso, el segundo grupo es la que se relaciona a otras 
dermatosis (ictiosis, enfermedad de Darier, linfomas), el tercer gru-
po es el tipo nevoide o idiopático, el cuarto grupo tiene que ver con 
aspectos metabólicos. Hasta la fecha, no existe ningún tratamiento 
recomendado para esta patología, aunque se han utilizado quera-
tolíticos, esteroides, tretinoína tópica, calcipotriol, criocirugía y 
cirugía con resultados variables.
Conclusiones: Consideramos de interés este caso clínico ya que es 
una patología poco frecuente, siendo el sexo femenino 4 veces más 
candidato a padecerlo que el sexo masculino. Sabemos de algunos 
autores que han utilizados los análogos de la vitamina D como tra-
tamiento, aunque no existen reportes en la literatura con este me-
dicamento, por lo que proponemos utilizarlo como otra posible 
opción terapéutica.
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17. OSTEOMAS CUTÁNEOS EN PACIENTE  
CON HIPOTIRODISMO Y FENOTIPO PECULIAR

S. Morenoa, X. Soriaa, J. Boschb, M. Planab, A. Burguésa  
y J.M. Casanovaa

aSección de Dermatología; bServicio de Pediatría. Hospital 
Universitari Arnau de Vilanova. Lleida. España.

Introducción: Osteoma cutis es el término que designa la forma-
ción de tejido óseo en la dermis o hipodermis. Se trata de una 
condición inusual que suele ser secundaria a procesos inflamato-
rios, tumorales o traumáticos. Existen cuatro síndromes de osifica-
ción primaria bien definidos entre los que se encuentra la 
osteodistrofia hereditaria de Albright (OHA).
Caso clínico: Niña de 35 meses con antecedentes de hipotiroidismo 
congénito diagnosticada con anterioridad de pilomatrixomas múlti-
ples por presentar nódulos subcutáneos indurados asintomáticos a 
nivel lumbar y primer dedo de la mano derecha. Tiempo después 
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acudió a urgencias por un traumatismo en el brazo izquierdo y se 
realizó una radiografía que mostró calcificaciones de la bursa suba-
cromial. Se valoró en nuestro servicio, objetivándose un fenotipo 
peculiar con fascies redonda, sobrepeso, braquidactilia, hipodontia 
y leve retraso del desarrollo psicomotor además de las lesiones cu-
táneas anteriormente citadas. El estudio analítico mostró una hipo-
calcemia con elevación de la PTH y la biopsia de la lesión lumbar 
fue compatible con un osteoma cutis. Con estos hallazgos se hizo el 
diagnóstico de OHA en el contexto de un pseudohipoparatiroidismo 
tipo Ia. El estudio genético reveló la presencia de una delección en 
el exón 7 (c.565_568delGACT; p.Asp189fs) del gen GNAS1.
Discusión: La OHA es un trastorno hereditario con herencia autosó-
mica dominante y expresión variable que se debe a una inactiva-
ción heterocigota del gen GNAS1. Se caracteriza por presentar una 
estatura corta, braquidactilia, obesidad, cara redonda, osteoma 
cutis y retraso mental. Se han descrito varias entidades con clínica 
de OHA, en función de los parámetros bioquímicos y el mecanismo 
subyacente a la resistencia hormonal. Su variabilidad fenotípica se 
explicaría por un mecanismo de imprinting paterno. De esta forma, 
la OHA con resistencia hormonal (PHP tipo Ia) sólo ocurriría en caso 
de transmisión materna. En nuestro caso, la madre de la paciente 
presentaba obesidad, fenotipo peculiar y una lesión indurada sub-
cutánea tricipital en brazo derecho, hallazgos que nos llevan a pen-
sar en una transmisión materna del trastorno. La presencia de 
osteomas ocurre en un 42% de los pacientes con pseudohipoparati-
roidismo Ia. Suelen ser múltiples y aparecen en la infancia en forma 
de pápulas, placas o nódulos de consistencia pétrea y coloración 
azulada. En su diagnóstico diferencial se deben contemplar las di-
ferentes causas de calcinosis cutáneas, principalmente el piloma-
tricoma por ser frecuente su presentación en la niñez, así como el 
resto de síndromes osificantes primarios.
Conclusiones: Presentamos una niña con osteomas cutáneos secun-
darios a un pseudohipoparatiroidismo Ia con fenotipo clásico de 
OHA. Si bien la presencia de múltiples calcificaciones/osificaciones 
en la piel no constituye un motivo de consulta frecuente en derma-
tología pediátrica, su presencia en éste caso junto a las caracterís-
ticas dismórficas asociadas, permite el diagnóstico diferencial con 
otros trastornos osificantes y calcificantes de la piel.
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18. PLACA ESCLERODERMIFORME COMO FORMA DE 
PRESENTACIÓN DE LINFANGIOMATOSIS CUTANEOVISCERAL

A. Hernández-Núñeza, J.C. Tardíob, D. Martínez-Sáncheza,  
P. Espinosaa y J. Borbujoa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
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Introducción: La linfangiomatosis es un trastorno poco frecuente 
que afecta especialmente a niños y adultos jóvenes. El espectro 
clínico es variado y la afectación cutánea está poco descrita en la 
literatura. Presentamos un caso de linfangiomatosis en un paciente 
de 15 años con amplia afectación cutánea como forma de presen-
tación.
Caso clínico: Varón de 15 años de edad. Los padres referían la apa-
rición a los 8 años de unas lesiones induradas subcutáneas en costa-
do izquierdo, con posterior pigmentación de la piel suprayacente. 
La lesión había aumentado progresivamente de tamaño afectando 
el brazo izquierdo y produciendo una retracción de los tejidos y un 
hábito escoliótico con dificultad para la abducción del brazo iz-
quierdo. Dos años antes había tenido un derrame pleural izquierdo 

de etiología no filiada tratado mediante pleurodesis química. A la 
exploración física presentaba una aparente hipoplasia hemicorporal 
izquierda y una placa eritematomarronácea indurada en el costado 
con cambios similares incipientes en el brazo ipsilateral. La piel del 
abdomen tenía un ligero tinte ictérico y estaba empastada a la 
palpación. Se realizó una biopsia que mostraba piel, tejido subcu-
táneo y músculo esquelético con una proliferación vascular con ca-
racterísticas histológicas compatibles con linfangiomatosis. El TC y 
la RM mostraron una extensa lesión infiltrativa difusa de pared to-
rácica y abdominal que se extendía hacia brazo izquierdo afectando 
piel, tejido subcutáneo y planos musculares, con progresiva afecta-
ción en los meses sucesivos de pleura y tejido pulmonar bilateral. A 
los 6 meses el paciente acudió con un cuadro de astenia intensa y 
palidez, objetivándose una anemia importante, progresión del pro-
ceso infiltrativo en las pruebas de imagen y un patrón restrictivo 
severo en las pruebas de función respiratoria, que en pocas horas 
precisó ingreso en la UCI por taponamiento pericárdico. Una vez 
superado el compromiso hemodinámico, se inició tratamiento con 
rapamicina oral, con buena respuesta hasta el momento.
Discusión y conclusiones: La linfangiomatosis es una enfermedad 
rara, benigna desde el punto de vista histológico, resultado de un 
anormal desarrollo y proliferación del sistema linfático. La linfan-
giomatosis cutáneovisceral se considera dentro del espectro del 
síndrome de Gorham-Stout o del “hueso fantasma”, donde además 
se produce una destrucción ósea por el proceso infiltrativo. El pro-
nóstico viene determinado por la afectación pulmonar y hematoló-
gica, que pueden acabar con la vida del paciente. Dada su baja 
incidencia, el tratamiento no está estandarizado: se han descrito 
mejorías con cirugía, escleroterapia, interferón sistémico, bifosfo-
natos, radioterapia, propranolol, bevacizumab y rapamicina, solos 
o en combinación. Presentamos un caso con una clínica excepcional 
y evolución rápida que por el momento parece responder a rapami-
cina oral.
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19. SÍNDROME DE MACROCEFALIA-MALFORMACIÓN 
CAPILAR. PRESENTACIÓN DE DOS CASOS

M.R. Gonzáleza,b, S. Gómezb, M.A. Arreguic, J. Gardeazabalb,  
I. Ocerinb, B. Mateosd y N. Agestaa,b

aComité de Anomalías Vasculares; bServicio de Dermatología. 
Hospital Universitario Cruces. Bizkaia. España. cServicio de 
Dermatología. Hospital Universitario Donostia. España. dServicio 
de Radiodiagnóstico. Hospital Universitario Cruces. Bizkaia. 
España.

Introducción: Presentamos dos nuevos casos del síndrome de Ma-
crocefalia-Malformación Capilar (MMC), entidad recientemente re-
conocida.
Casos clínicos: Caso 1: varón de 2 meses de vida que presentaba 
desde el nacimiento lesiones cutáneas formando un retículo fino 
eritematovioláceo no sobreelevado que se extendía de forma gene-
ralizada respetando parte del tronco y la extremidad inferior iz-
quierda. Asociada, existía una macrocefalia congénita con 
abombamiento frontal e hidrocefalia y una hipertrofia de la extre-
midad inferior derecha. A los 3 años se detectó un hemangioma 
leptomeníngeo y a los 4 años, comenzó con crisis comiciales y un 
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glaucoma bilateral. En una resonancia magnética se objetivó la 
existencia de una atrofia cerebral con calcificaciones múltiples. 
Caso 2: niña de 3 años que desde el nacimiento presentaba una 
dismorfia facial con abombamiento frontal y macrocefalia. A la ex-
ploración, se observaban lesiones cutáneas en forma de placas no 
sobreelevadas eritematosas, reticuladas y confluentes que se ex-
tendían por las extremidades y zona genital. Además existía una 
hipertrofia de la extremidad inferior derecha y de la mano izquier-
da. Se realizó una resonancia magnética, una serie ósea, una eco-
grafía abdominal y una exploración oftalmológica sin detectarse 
ninguna otra alteración.
Resultados: El síndrome M-MC es un trastorno genético raro, de 
etiología desconocida. Anteriormente, los pacientes que padecían 
estas alteraciones eran diagnosticados de macrocefalia-cutis mar-
morata telangiectásica congénita (M-CMTC) pero en la actualidad 
se sabe que no se trata de una verdadera CMTC sino de una malfor-
mación capilar. Se han propuesto diferentes criterios diagnósticos 
pero las características clínicas principales son la existencia de un 
perímetro craneal aumentado asociado a lesiones cutáneas tipo 
malformación capilar.
Conclusiones: Presentamos dos nuevos casos de este raro síndro-
me, apoyando la nueva nomenclatura y analizando sus característi-
cas clínicas principales.
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20. IMPACTO DE LA TELEDERMATOLOGÍA EN EL MANEJO 
CLÍNICO DE LOS HEMANGIOMAS INFANTILES

J. Bernabeua, J. Domíngueza, A. Lorentea, R. Corbía, J.R. Canelab, 
M.A. Tarilonteb y J. Conejo-Mira

aUnidad de Dermatología Pediátrica. Hospital Universitario Virgen 
del Rocío. bDistritos Sevilla y Aljarafe de Atención Primaria. 
Sevilla. España.

Antecedentes: Los hemangiomas infantiles son los tumores más 
frecuentes de la infancia con una incidencia estimada del 3 al 10% 
de los niños hasta el primer año de vida. Su evolución es caracterís-
tica, con una fase proliferativa inicial de rápido crecimiento segui-
da de una lenta involución espontánea. En torno al 80% alcanzan su 
tamaño máximo a los 5 meses de vida, causando en esta fase inicial 
una mayor morbimortalidad. En la mayoría de las series publicadas 
los pacientes llegan a la consulta especializada con una media de 
edad de 6 o más meses de vida. Por ello es imprescindible desarro-
llar estrategias para una atención precoz de estos pacientes. La 
teledermatología asíncrona ha demostrado ser una herramienta 
efectiva, fiable y válida para el abordaje cotidiano de pacientes 
con cáncer de piel o lesiones pigmentarias, con altas tasas de con-
cordancia diagnóstica y terapéutica comparada con la consulta físi-
ca. Recientemente se ha descrito que esta tecnología aplicada a los 
hemangiomas infantiles puede ser una herramienta muy efectiva 
para acortar el tiempo de demora de la primera consulta especiali-
zada.
Objetivos: Analizar la efectividad clínica de la teledermatología en 
pacientes con hemangiomas infantiles.
Metodología: Estudio de intervención sanitaria cuasiexperimental. 
Se incluyeron todos los pacientes diagnosticados de hemangiomas 
infantiles y atendidos en la consulta de dermatología pediátrica del 
Hospital Universitario Virgen del Rocío mediante teleconsulta en el 
brazo de teledermatología y mediante consulta física en el brazo 
control, nacidos desde el 1 de agosto de 2008, con un periodo de 
seguimiento mínimo de un año.
Resultados: Se incluyeron 198 pacientes con 272 hemangiomas. La 
mayoría de los pacientes presentó una única lesión y el 99,6% pre-
sentó menos de 6 lesiones. La edad media de atención especializa-

da fue de 3,76 meses en el brazo teleconsulta frente a 8,37 en el 
brazo consulta física siendo esta diferencia estadísticamente signi-
ficativa (p < 0,0005). Hubo una clara predominancia del sexo feme-
nino (67%). El 17,2% de los pacientes tuvo antecedentes familiares 
de anomalías vasculares, fundamentalmente de HI y cerca de un 
tercio de los pacientes presentó antecedentes obstétricos de inte-
rés, sobre todo bajo peso al nacer, prematuridad y gestación múlti-
ple. La mayoría de los HI fueron focales, mixtos, asentaron en el 
polo cefálico, comenzaron durante el primer mes de vida, alcanza-
ron su tamaño máximo antes de los 5 meses de vida e involuciona-
ron a partir de los 12 meses de vida. La complicación más 
frecuente fue la ulceración (8%), sobre todo en los hemangiomas de 
mayor tamaño o los superficiales, presentando estos últimos un 
riesgo 6 veces mayor que los mixtos o profundos. Las complicacio-
nes más graves fueron el compromiso visual y de vía aérea. Un 
tercio de los hemangiomas segmentarios o indeterminados faciales 
asoció síndrome PHACE y el único hemangioma indeterminado lum-
bar asoció síndrome PELVIS. El tratamiento empleado con mayor 
frecuencia fue el propranolol oral (70%) que demostró ser una alter-
nativa terapéutica efectiva y segura, con unos efectos adversos 
leves y predecibles en su mayoría. Más de la mitad de los heman-
giomas (57,4%) desarrollaron secuelas. La mayoría fueron secuelas 
leves, especialmente en el brazo de teleconsulta. La teledermato-
logía se comportó como un factor protector ante la aparición de 
secuelas (RR 0,071; IC 95% 0,038-0,133). Estos resultados fueron 
estadísticamente significativos (p < 0,0005). La reducción absoluta 
del riesgo en los hemangiomas del brazo teledermatología fue 0,55. 
El número necesario a tratar fue 1,81. El valor del índice kappa en 
el estudio de concordancia intraobservador fue 0,826 (IC 95% 0,7-
0,94; p < 0,0005). La evaluación de la teledermatología como he-
rramienta diagnóstica de hemangiomas infantiles presentó una 
sensibilidad del 96,7% y una especificidad del 97,8%. El VPP fue del 
99,3% y el VPN del 90,2%. La razón de probabilidad positiva del test 
fue de 40,25 y la razón de probabilidad negativa del test fue de 
0,038. La eficacia global de la teledermatología como prueba diag-
nóstica de hemangiomas infantiles fue del 95,86%.
Conclusiones: La teledermatología ha demostrado ser una herra-
mienta válida para el diagnóstico de los hemangiomas infantiles, 
con una excelente sensibilidad y especificidad. Asimismo el estudio 
de concordancia demostró una muy alta fiabilidad, precisión y 
exactitud del diagnóstico. La teledermatología ha demostrado ser 
una herramienta efectiva en el manejo clínico de los hemangiomas 
infantiles, consiguiendo una reducción significativa de los tiempos 
de demora de la primera atención especializada y de la demora 
diagnóstica de estos tumores. Asimismo ha demostrado ser efectiva 
para reducir de la morbilidad de los HI, disminuyendo la compleji-
dad terapéutica requerida en su manejo clínico y reduciendo en un 
55% el riesgo de secuelas.

21. URTICARIA VASCULITIS COMO PRIMERA 
MANIFESTACIÓN DE LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO

C. Rubioa, O. López-Barrantesa, V.M. Leisa, C. Garridoa, A. Navarrob 
y R.M. Díaza

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patólogica. 
Hospital Infanta Sofía. San Sebastián de los Reyes. Madrid. 
España.

Introducción: La urticaria vasculitis es una forma de vasculitis leu-
cocitoclástica muy poco frecuente en la infancia, que puede pre-
sentarse en asociación a lupus eritematoso sistémico.
Caso clínico: Una niña de 12 años, sin antecedentes personales ni 
familiares de interés, que consultó por la presencia de placas erite-
matoedematosas pruriginosas generalizadas, no evanescentes, aun-
que cambiantes a lo largo de varios días, asociado a artritis 
moderada en varias articulaciones de las manos. La biopsia de las 
lesiones cutáneas reveló la existencia de una vasculitis leucocito-
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clástica. Entre los hallazgos analíticos destacó la presencia de ANA 
positivos a título 1/2.560, niveles disminuidos de C3 y C4 y aumento 
de velocidad de sedimentación globular. Se instauró tratamiento 
con un ciclo de corticoides orales, con muy buena respuesta. Sin 
embargo, 4 meses después la paciente sufrió un nuevo brote, que 
en esta ocasión se acompañó de proteinuria, con el hallazgo de una 
glomerulonefritis proliferativa y positivización de anticuerpos an-
tiDNAds, cumpliendo criterios para el diagnóstico de lupus eritema-
toso sistémico. Al no obtenerse suficiente respuesta terapéutica 
con la asociación de hidroxicloroquina y corticoides orales, fue tra-
tada con micofenolato mofetil, con mejoría progresiva.
Discusión: La urticaria vasculitis hipocomplementémica es un tras-
torno excepcional en niños, que se manifiesta con afectación mul-
tisistémica severa, curso crónico y asociación a lupus eritematoso 
sistémico con mayor frecuencia que en los adultos. Además de las 
lesiones cutáneas urticariales no evanescentes características, los 
pacientes pueden presentar dolor abdominal, sangrado gastrointes-
tinal, artritis, episcleritis, uveítis, enfermedad pulmonar obstructi-
va crónica, proteinuria, hematuria y fracaso renal. Su patogenia y 
relación con el lupus eritematoso sistémico no está clara, habién-
dose postulado que se trate de una entidad precursora o de una 
enfermedad del tejido conectivo en sí misma. En los escasos casos 
pediátricos descritos en la literatura se han propuesto diversos tra-
tamientos, como antihistamínicos, corticoides orales, antimalári-
cos, sulfona, colchicina, azatioprina, ciclosporina, ciclofosfamida, 
micofenolato mofetil, inmunoglobulinas intravenosas o rituximab.
Conclusiones: La urticaria vasculitis hipocomplementémica en la 
infancia puede comenzar como un cuadro aparentemente banal con 
manifestaciones fundamentalmente cutáneas, pero en muchos ca-
sos evoluciona a un cuadro grave con afectación multisistémica y 
necesidad de manejo multidisciplinar.

22. LIQUEN PLANO PENFIGOIDE EN NIñA DE 5 AñOS

M.D. Mendoza-Cembranosa, E. Conde-Monteroa,  
M.C. Ceballos-Rodrígueza, A. Pulido-Péreza, C. Horcajada-Realesa, 
V. Parra-Blancob, R. Suárez-Fernández Ra y M. Camposa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital General Universitario Gregorio Marañón. Madrid. 
España.

Introducción: El liquen plano penfigoide es una enfermedad ampo-
llosa autoinmune poco frecuente en la población general y excep-
cional en niños, caracterizada por la aparición de vesículas y 
ampollas en pacientes con liquen plano activo.
Caso clínico: Presentamos a una niña de cinco años de edad, con 
antecedentes de atopia y sensibilización a varios alimentos que pre-
sentaba lesiones pruriginosas de inicio en piernas, con posterior ex-
tensión a antebrazos, espalda y abdomen de tres semanas de 
evolución. Con el diagnóstico de presunción de liquen plano se pautó 
corticoterapia tópica. Una semana después, al no evidenciarse me-
joría se inició un ciclo de corticoterapia oral. Tres semanas después, 
además de la ausencia de respuesta al tratamiento pautado presentó 
vesículas y ampollas tensas en región pretibial izquierda y pulpejos 
de los dedos. En la exploración física presentaba placas y pápulas 
eritematovioláceas con superficie brillante, morfología poligonal y 
aspecto liquenoide en abdomen, piernas, flexuras de muñecas, dorso 
de ambos pies, palmas y plantas. También presentaba ampollas ten-
sas en región pretibial y pulpejos de los dedos, algunas en zonas de 
piel sana. Se realizaron dos biopsias de una de las pápulas y de la 
región perilesional de una de las ampollas. A la espera del resultado 
de las biopsias se pautó tratamiento con metilprednisolonaaceponato 
tópico. La biopsia de la pápula presentó las características histológi-
cas habituales del liquen plano y la inmunofluorescencia directa mos-
tró positividad lineal para IgG y C3 en membrana basal. La analítica 
mostró anticuerpos anti-BP180 positivos mediante ELISA. Se realizó 
el diagnóstico de liquen plano penfigoide. Las lesiones se resolvieron 

tras 3 semanas de tratamiento tópico. A los 4 meses del inicio de la 
clínica no ha presentado recidivas.
Discusión: El liquen plano penfigoide es una entidad poco frecuen-
te en la población general y excepcional en niños. Tan sólo se han 
descrito catorce casos pediátricos en la literatura. La etiología es 
desconocida aunque se postula que pueda estar relacionada con la 
diseminación de epítopos que se produce tras el daño en la unión 
dermoepidérmica secundaria a la inflamación producida. Se carac-
teriza por la aparición de ampollas sobre zonas de piel sana sema-
nas después del inicio de las lesiones de liquen plano. Las ampollas 
son característicamente tensas y la distribución preferente en ex-
tremidades. La inmunofluorescencia es caracterísica y muestra de-
pósitos de IgG y C3 de distribución lineal en membrana basal. 
Existen múltiples opciones terapéuticas entre las que se incluyen 
corticoides orales y tópicos, azatioprina, tetraciclinas con nicotina-
mida y dapsona. Los más utilizados son los corticoides. Se reco-
mienda iniciar tratamiento tópico y cambiar a sistémico si no se 
evidencia mejoría. Generalmente no recidiva tras el tratamiento.
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23. MORFEA GENERALIZADA

F. Robuschi, C. Pérez-Hortet, A. Lapresta, C. Cardona, R. Martín, 
A. Sánchez-Moya y D. García

Hospital Virgen de la Salud. Toledo. España.

Introducción: Presentamos un caso de un paciente con morfea ge-
neralizada con buena respuesta al tratamiento.
Caso clínico: Varón de 9 años que acudió a nuestra consulta por 
placas marronáceas asintomáticas en región abdominal e inguinal 
de 3-4 meses de evolución y dificultad para cerrar las manos. No 
presentaba síndrome de Raynaud, ni esclerodactilia, ni telangiec-
tasias periungueales, ni otras manifestaciones sistémicas. En la ex-
ploración física se observaban 4 placas en abdomen y 3 en región 
inguinal de 2 a 3 cm de diámetro, con coloración marrón, centro 
nacarado y atrófico, borde violáceo y muy induradas. Refería difi-
cultad para la flexión de las manos y se objetivaba empastamiento 
del dorso de manos. Se realizó una biopsia que se informó de: der-
mis engrosada, compuesta por colágeno esclerótico, que se extien-
de al tejido celular subcutáneo; presencia de engrosamiento de la 
pared de pequeños vasos e inflamación crónica perivascular difusa 
en dermis inferior y tejido celular subcutáneo, compatible con Mor-
fea. Se solicitó analítica evidenciando anticuerpos antinucleares 
negativos, electromiograma dentro de límites normales, proteína C 
reactiva 16 y eosinofilia leve. La capilaroscopia fue negativa. En las 
siguientes semanas aparecieron más placas induradas a nivel abdo-
minal inferior y cara volar de muñecas. Valorado conjuntamente 
con reumatología se decidió inicio con Metotrexato 10 mg por día y 
corticoides orales (Prednisona 1 mg/kg/día), ya que había presen-
tado escasa respuesta a tratamiento con corticoides tópicos. En 
cuanto a la evolución presenta mejoría de las lesiones en abdomen 
con disminución de áreas induradas y desaparición de las molestias 
en dorso manos.
Resultados: La morfea generalizada (MG) es un subtipo de morfea 
que representa entre 7-13% de las morfeas en la edad pediátrica, 
según las distintas series publicadas1-3. Algunos autores la definen 
como la presencia de placas que comprometen más del 30% de la 
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superficie corporal3. y otros cuando existen 4 o más placas indura-
das de más de 3 cm y que afectan al menos 2 de 7 sitios anatómicos 
(cabeza-cuello, miembros superior derecho, miembro superior iz-
quierdo, miembro inferior derecho, miembro inferior izquierdo, 
tronco anterior y tronco posterior)4. Los pacientes con MG tienen 
más frecuentemente ANA positivos y síntomas sistémicos como 
mialgias, artralgias, fatiga y contracturas5.
Conclusiones: La morfea generalizada es una patología poco fre-
cuente y que puede ocasionar contracciones discapacitantes con 
gran repercusión en el desarrollo y calidad de vida del paciente 
pediátrico.
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24. APLASIA CUTIS CONGÉNITA DEL CUERO CABELLUDO

C. Méndez, B. García-Bravo y F. Camacho

Servicio de Dermatología. Hospital Virgen de la Macarena. Sevilla. 
España.

Introducción: La aplasia cutis supone la ausencia congénita de la 
epidermis y a veces de las otras capas de piel llegando incluso a 
afectar al hueso subyacente, lo que sucede en el 20% de los casos. 
El proceso aparece en el 0,03% de los recién nacidos y el 85% de 
casos se localiza en cuero cabelludo, especialmente en el vértice, 
cerca de la línea media, o sobre los parietales, en forma de una 
úlcera que cura rápidamente, a veces intraútero, causando alope-
cia cicatricial. También pueden aparecer úlceras en cara, tronco y 
extremidades. En la actualidad la aplasia cutis congénita se subdi-
vide en los nueve tipos de Frieden, de conformidad con el patrón de 
ausencia cutánea, presencia de malformaciones asociadas y modo 
de herencia.
Material y métodos: Presentamos una serie casos de aplasia cutis 
diagnosticados en el Departamento de Dermatología del Hospital Vir-
gen Macarena en el periodo 2000-2011 que destacan por alguna ca-
racterística especial. En concreto un caso asociado a sinus pilonidal, 
otro caso familiar y un último en el contexto del síndrome de Conra-
di- Hünermann- Happle. A pesar de la frecuencia de asociación que, 
según la literatura, existe entre la aplasia cutis con el síndrome de 
Adams- Oliver en nuestra casuística no hemos tenido ningún caso.
Discusión: Aunque la aplasia cutis congénita del cuero cabelludo es 
una patología poco frecuente es importante conocer sus formas de 
presentación, las posibles malformaciones asociadas y la posibilidad 
de que pueda estar englobada dentro de un síndrome. Además la exis-
tencia en un alto porcentaje de casos de defectos óseos subyacentes 
aumenta el riesgo de estos niños de sufrir hemorragias o meningitis. El 
único tratamiento es quirúrgico mediante extirpación de la lesión y 
cierre del defecto con colgajos en la mayoría de las ocasiones.
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25. ENFERMEDAD DE COLE

Y. Gilaberte, M.A. Marigil, M.P. Frías, I. Hausser, H. Traupe y V. Oji

Unidad de Dermatología y Sección de Anatomía Patológica. 
Hospital San Jorge. Huesca. España. Departamentos de 
Dermatología de los Hospitales Universitarios de Heidelberg y 
Muenster. Alemania.

Introducción: La enfermedad de Cole es una genodermatosis auto-
sómica dominante caracterizada por máculas hipopigmentadas y 
queratodermia palmoplantar. Hasta el momento tan solo 3 casos, 2 
de ellos familiares han sido publicados.
Caso clínico: Niña de 3 años de edad que presentaba maculas hipo-
pigmentadas en piernas desde el nacimiento. En la exploración fí-
sica se apreciaban dichas máculas no solo en piermas sino también 
en antebrazos. Tres meses más tarde aparecieron pápulas hiperque-
ratósicas en palmas y plantas. Su madre presentaba máculas hipo e 
hiperpigmentadas en extremidades además de las mismas pápulas 
queratósicas palmo-plantares. Preguntando por el resto de la fami-
lia, el abuelo de la niña, así como 2 primos hermanos de la madre 
presentaban el mismo tipo de lesiones. El estudio histológico de las 
máculas de la madre mostró áreas de hipomelanosis alternando con 
otras con densidad normal de melanocitos. La microscopía electro-
nica reveló un número normal de melanocitos, aunque reducido 
respecto a la piel hiperpigmentada. Los melanocitos contenían me-
lanosomas en todos los estadios pero también algunos muy grandes, 
además de presentar una reducción de dendritas en número y ta-
maño. La microscopía óptica y electrónica de una lesión palmar fue 
compatible con queratodermia palmoplantar no específica.
Resultados: La enfermedad de Cole es una genodermatosis excep-
cionalmente comunicada de la que se desconoce su base genética y 
su etiopatogenia. Los hallazgos ultraestructurales apoyan la exis-
tencia de una alteración en el transporte de los melanosomas de los 
melanoticos a los queratinocitos que podría ser debido tanto a una 
alteración en unos como de otros. Distintos estudios celulares y 
moleculares están en marcha para intentar dilucidar estas cuestio-
nes.
Conclusiones: Presentamos una nueva familia con enfermedad de 
Cole, hasta el momento la que cuenta con un mayor número de 
miembros afectos.
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26. SÍNDROME DE DESCAMACIÓN DE LA PIEL ACRAL

J. Suáreza, C. Rodrígueza, V. Díaza, R. Fernándeza, A. Pererab  
y C. Hasc

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Universitario Nuestra Señora de Candelaria. Santa Cruz 
de Tenerife. España. cUniversitäts-Hautklinik, Fribrugo. Alemania.

Introducción: El síndrome de la descamación de la piel acral, es 
una enfermedad cutánea rara que se hereda de forma autosómica 
recesiva y se caracteriza por una descamación superficial indolora 
de la piel afectando principalmente al dorso de las manos y de los 
pies. Las lesiones se agravan por el calor, la humedad y los trauma-
tismos. Microscópicamente, el despegamiento se localiza en la epi-
dermis superficial entre el estrato granuloso y el estrato córneo. Se 
han encontrado mutaciones en el gen del transgluaminasa 5 (gen 
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TGM5) en pacientes con jóvenes con este síndrome que simulan 
clínicamente una epidemólisis ampollosa. Sólo se han publicado 
unos 15 casos desde 1997 hasta 2010.
Caso clínico: Niña de 7 años de edad que es enviada a nuestro Ser-
vicio por presentar lesiones cutáneas de repetición desde los 11 
meses de edad. Las primeras lesiones fueron notadas en los dedos 
de las manos y fueron atribuidas a succión. Pronto aparecieron le-
siones en los pies que fueron atribuidas al roce de los calcetines y 
al uso del calzado cuando empezó a caminar. Las lesiones no son 
pruriginosas, aunque le producen ardor y escozor con al agua salada 
y la arena. Se desencadenan y empeoran con por el roce, el calor, 
el sudor y la humedad. Previamente fue diagnosticada de dermato-
sis plantar juvenil. Sin embargo, nunca se observó mejoría con el 
tratamiento tópico con esteroides o inhibidores de la calcineurina. 
A la exploración en la visita inicial se ven áreas eritematosas y des-
camación epidérmica en dorso, talones y plantas de ambos pies y 
en la mano derecha. En la siguiente visita, a la que acude tras ha-
ber estado caminando con calcetines y zapatos cerrados durante un 
par de horas, se observan claramente lesiones ampollosas en el 
dorso de los pies (más claras en el pie derecho) y también en los 
talones. Las pruebas epicutáneas estándar (TRUE TEST) fueron ne-
gativas a los 3 años y nuevamente a los 6 años. La primera biopsia 
fue informada con piel sin cambios significativos, aunque esto se 
atribuyó a la caída y pérdida del techo epidérmico de la ampolla 
biopsiada. Una segunda biopsia mostró una ampolla subcórnea in-
traepidérmica sin cambios inflamatorios sugestivos de eczema ni 
acantolisis. Con el diagnóstico provisional de Síndrome de despega-
miento de la piel acra; se le ha recomendado únicamente trata-
miento con medidas generales. Está pendiente del estudio genético 
(Dra. Cristina Has, Friburgo, Alemania).
Discusión: Presentamos un nuevo paciente con los hallazgos feno-
típicos e histopatológicos característicos de esta rara genoderma-
tosis.
Conclusiones: Su conocimiento por los dermatólogos puede adelan-
tar el diagnóstico y evitar pruebas complementarias innecesarias.
Palabras clave: Genodermatosis. Acral Peeling Skin Syndrome. En-
fermedades ampollosas hereditarias. Mutaciones del gen TGM5.

27. PREVALENCIA DE LAS ICTIOSIS CONGÉNITAS 
AUTOSÓMICAS RECESIVAS EN ESPAñA: UN ESTUDIO 
POBLACIONAL USANDO EL MÉTODO DE CAPTURA-
RECAPTURA

A. Hernández-Martína, I. García-Dovalb, B. Araneguic,  
P. de Unamunod, L. Rodríguez-Pazose, M.A. González-Enseñatf,  
A. Vicentef, A. Martín-Santiagog, B. García-Bravoh, M. Feitoi,  
E. Baselgaj, S. Círiak, R. de Lucasi, M. Ginartee,  
R. González-Sarmientok y A. Torreloa

aServicio de Dermatología. Hospital Infantil del Niño Jesús, 
Madrid. España. bServicio de Dermatología. Complexo 
Hospitalario de Pontevedra (CHOP), SERGAS. Pontevedra. España. 
cServicio de Dermatología. Hospital de Leganés. Madrid. España. 
dDepartamento de Dermatología. Complejo Hospitalario de 
Salamanca. España. eDepartamento de Dermatología. Hospital 
Clínico Universitario de Santiago de Compostela (CHUS). SERGAS. 
Santiago de Compostela. A Coruña. España. fServicio de 
Dermatología. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona. España. 
gServicio de Dermatología. Hospital Son Espases. Palma de 
Mallorca. España. hDepartamento de Dermatología. Hospital 
Virgen Macarena. Sevilla. España. iServicio de Dermatología. 
Hospital La Paz. Madrid. España. jDepartamento de Dermatología. 
Hospital Santa Creu y Sant Pau. Barcelona. España. kUnidad de 
Medicina Molecular-Departamento de Medicina e IBMCC. 
Universidad de Salamanca y CSIC. Salamanca. España.

Introducción: Las ictiosis son un grupo de trastornos mendelianos 
de la queratinización cuya clasificación ha sido recientemente revi-

sada por un grupo consenso. De acuerdo con la nueva clasificación, 
ictiosis congénitas autosómicas recesivas (ICAR) incluyen un grupo 
de ictiosis no sindrómicas dentro de las que se encuentra la ictiosis 
laminar clásica/eritrodermia ictiosiforme congénita, el bebé colo-
dión autorresolutivo, el bebé colodión autorresolutivo acral, la ic-
tiosis en bañador y el feto arlequín. Los datos disponibles sobre la 
prevalencia de las ICAR están basados en bases de datos de origen 
único, como por ejemplo listas de miembros de asociaciones de 
pacientes. Por este motivo, estos datos suelen ser incompletos.
Objetivos: Describir la prevalencia de las ICAR en España
Material y métodos: Hemos recolectado los datos procedentes de 
tres fuentes diferentes (10 servicios de dermatología, 2 laborato-
rios de diagnóstico molecular y la asociación española de ictiosis 
[ASIC]). Hemos combinado los datos de estas tres fuentes incomple-
tas usando el método de captura-recaptura.
Resultados: Hemos identificado 144 pacientes vivos con ICAR. De 
ellos, el 62.5% tenían ictiosis laminar clásica, y el 30,6% sufrían 
eritrodermia ictiosiforme congénita. La prevalencia de ICAR en pa-
cientes menores de 10 años fue de 16.2 casos por millón de habi-
tantes (95% CI: 13,3 a 23,0). Según el método de captura-recaptura, 
el 71% de los pacientes no son atendidos en unidades de referencia, 
el 92% carece de diagnóstico genético, y el 78% no pertenecían a la 
asociación de pacientes.
Conclusiones: La prevalencia de ICAR es España es mayor de lo 
descrito en estudios previos. En España, la mayoría de los pacientes 
con ICAR no son atendidos en centros de referencia, carecen de 
diagnóstico genético y no pertenecen a ASIC, lo cual sugiere que 
hay grandes posibilidades de mejorar su atención. Los datos obte-
nidos sugieren una reducción de solicitud de demanda de cuidados 
y apoyo sociosanitario con la edad, e incluso pudieran implicar una 
esperanza de vida disminuida.
Bibliografía
Oji V, Tadini G, Akiyama M, Blanchet Bardon C, et al. Revised no-

menclature and classification of inherited ichthyoses: results of 
the First Ichthyosis Consensus Conference in Sorèze 2009. J Am 
Acad Dermatol. 2010;63:607-41.

Matthias an der H. RECAP: Stata module to perform capture-recap-
ture analysis for three sources with Goodness-of-Fit based con-
fidence intervals. In: Statistical Software Components S456859, 
Boston College Department of Economics, revised 07 Jul 2009.

Incidence of ichthyosis. Available at www.firstskinfoundation.org.

28. LA CICLOSPORINA COMO HERRAMIENTA TERAPÉUTICA 
EN EL SÍNDROME DE OMENN

V. Sanz-Motilvaa, A. Guerra-Tapiaa, V. Alegría-Landaa,  
G.H. Petiti-Martína, L.I. González-Granadob,  
J.L. Rodríguez-Peraltoc y F. Vanaclocha-Sebastiána

aServicio de Dermatología; bServicio de Pediatría; cServicio de 
Anatomía Patológica. Hospital 12 de Octubre. Madrid. España.

Introducción: El síndrome de Omenn es un tipo de inmunodeficien-
cia combinada severa caracterizado por eritrodermia, hepatoesple-
nomegalia, l infadenopatías, infecciones de repetición, 
estancamiento pondo-estatural, eosinofilia en sangre periférica y 
aumento de IgE. El proceso inflamatorio implicado en esta entidad 
se cree relacionado con la presencia de un clon de linfocitos T que 
en ausencia de una normal regulación por el sistema inmune, secre-
ta determinadas citoquinas que promueven el proceso inflamatorio. 
Su causa se ha atribuido a diversas mutaciones entre las que desta-
can la de los genes de recombinación activadores 1 y 2, adenosín 
desaminasa, receptor de la IL-2 a, DNA ligasa 4, entre otros.
Caso clínico: Describimos el caso de una niña que nació sana y a los 
2 meses de vida comenzó con un cuadro clínicode diarrea crónica, 
estancamiento pondo-estatural, otitis media supurativa y lesiones 
cutáneas que fueron inicialmente confundidas con dermatitis atópica 
y se fueron generalizando posteriormente hasta abocar en una eritro-
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dermia descamativa con fiebre, hepatoesplenomegalia y adenopatías 
axilares, cervicales e inguinales. Se realizó un estudio completo clí-
nico-analítico-histológico que demostró la presencia de una inmuno-
deficiencia severa combinada B-T-NK+, con linfocitosis en el 
hemograma e hipoalbuminemia en el estudio bioquímico. Se tomaron 
varias biopsias que mostraban una dermatitis psoriasiforme con der-
matitis de interfase focal. El estudio de quimerismo en sangre peri-
férica y piel descartó enfermedad injerto contra huésped 
materno-fetal. Se estableció el diagnóstico de síndrome de Omenn y 
se realizaron estudios de histocompatibilidad con los padres que re-
sultaron no compatibles. El exantema se trato con ciclosporina a 
dosis de inicio de 5 mg/kg/día y de mantenimiento de 2,5 mg/kg/día 
con buena respuesta, objetivándose aclaramiento significativo de las 
lesiones y disminución de la fiebre. En el momento en que se halló un 
donante compatible la paciente recibió un trasplante de médula ósea 
y actualmente permanece libre de enfermedad.
Conclusiones: Debemos sospechar un síndrome de Omenn en un 
lactante ante la presencia de afectación cutánea generalizada, re-
traso pondo-estatural, infecciones de repetición, hepatoespleno-
megalia y/o linfadenopatías. La mayor parte de los síndromes de 
inmunodeficiencia requieren como terapia definitiva un trasplante 
de médula ósea pero hasta obtener el donante compatible se deben 
de tratar las complicaciones asociadas. En el caso de las lesiones 
cutáneas, recomendamos el uso de emolientes y la administración 
de ciclosporina oral.
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29. HISTORIA DE UNA PACIENTE CON SÍNDROME  
HIPER-IGE

R. de Lucasa, M. Feitoa, J. Lealb, P. Maldonadoa, L. Nogueraa,  
C. Vorlickaa, A. Rodrígueza y R. Morenoa

aServicio de Dermatología; bDepartamento de Pediatría.  
Hospital Universitario La Paz. Madrid. España.

Introducción: El síndrome de Job o hiper-IgE se define por una marca-
da elevación de los niveles de IgE acompañado de infecciones recu-
rrentes. La piel se afecta frecuentemente, tanto por infecciones como 
con lesiones inflamatorias que recuerdan a la dermatitis atópica.
Caso clínico: Niña de 7 años de edad sin AF de interés que desde los 
primeros meses de vida presenta lesiones cutáneas eccematosas y 
episodios sucesivos de infecciones cutáneas por candida y estafilo-
coco. Además varios cuadros de bronquiolitis, infección respirato-
ria, neumonía y artritis séptica. Requiere varios ingresos 
hospitalarios. Las cifras de IgE estaba discretamente elevadas en 
los primeros años, posteriormente la elevación fue franca. Se rea-
lizó el diagnóstico clínico y genético de síndrome hiperIgE tipo 1. Se 
inicia tratamiento con gammaglobulina en 2008, hasta la actuali-
dad. En agosto de 2011 ingresa de nuevo con lesiones cutáneas ge-
neralizadas y disfagia. A raíz de este ingreso nos replanteamos la 
historia de nuestra paciente.
Discusión: El síndrome de Job suele presentarse en la infancia re-
medando una dermatitis atópica. La clínica cutánea suele ser flori-
da y se manifiesta principalmente por infecciones cutáneas 
(abscesos fríos) y sistémicas (pulmonares) de repetición de origen 
estafilocócico y candidíasico y por niveles de IgE elevados (> 2000). 
Asocia otra serie de defectos como son la escoliosis, alteraciones 
dentarias, osteopenia, hipertelorismo, asimetría facial, frente pro-
minente etc. El tratamiento con gammaglobulina, los frecuentes 

ingresos, pueden interferir en el desarrollo global del niño y asociar 
otro tipo de patologías que compliquen el manejo del paciente.

30. ENFERMEDAD INJERTO CONTRA HUESPED: 
PRESENTACIÓN DE 2 CASOS CON MANIFESTACIONES 
CUTÁNEAS POCO FRECUENTES

A. Bauzá, A. Martín-Santiago, C. Gómez, N. Izquierdo, J.A. Salinas 
y M. Guiberalde

Servicio de Dermatología, Anatomía Patológica y Pediatría. 
Hospital Universitario Son Espases. Palma de Mallorca. España.

Introducción: La enfermedad injerto contra huésped (EICH) presenta 
en la edad pediátrica una incidencia menor que en la edad adulta que 
va en aumento debido al uso creciente de células stem de sangre pe-
riférica y donantes no relacionados. Las manifestaciones cutáneas más 
frecuentes son el exantema en la forma aguda y las lesiones liquenoi-
des y esclerodermiformes en la forma crónica. Presentamos 2 casos 
clínicos de EICH con manifestaciones cutáneas poco frecuentes.
Casos clínicos: Caso 1: varón de 13 años con antecedentes de leu-
cemia mieloide aguda no promielocítica. Recibe trasplante de pro-
genitores hematopoyéticos alogénico de hermano HLA idéntico el 
22 de octubre de 2010. Ingresa el 4 de marzo por alteración de la 
función hepática y renal (hematuria) y enrojecimiento palmar diag-
nosticado clínicamente de EICH que desaparece con aumento de 
dosis de corticoides orales y tacrólimus tópico. El 14 de marzo (100 
días postrasplante) avisan a dermatología por la presencia de lesio-
nes ictiosiformes de aparición espontánea en tronco y extremida-
des, asintomáticas, de 1 mes evolución, asociado a leve disfunción 
hepática. Niega antecedentes personales ni familiares de ictiosis. 
La biopsia cutánea es compatible con EICH grado 1. Caso 2: pacien-
te de 14 años con antecedentes de leucemia linfoblástica aguda. 
Recibe trasplante de médula ósea alogénico emparentado HLA idén-
tico el 14 de febrero de 2011. Ingresa en marzo de 2011 por insufi-
ciencia respiratoria con crecimiento en los cultivos de lavado 
broncoalveolar de Fusarium y Cladosporium. Durante el ingreso de-
buta con múltiples lesiones micropapulosas dispersas con resolución 
posterior. Biopsia cutánea compatible con EICH grado 1.
Resultados: Las manifestaciones cutáneas de la EICH pueden simu-
lar otras enfermedades dermatológicas como la ictiosis o las reac-
ciones liquenoides. Los dermatólogos podemos contribuir al 
diagnóstico precoz de esta enfermedad de elevada morbi-mortali-
dad en los pacientes trasplantados, para la que las estrategias pre-
ventivas y terapéuticas obtienen resultados subóptimos y en las que 
el tratamiento precoz contribuye a mejorar estos resultados.
Conclusiones: Hemos presentado 2 casos de manifestaciones cutáneas 
poco frecuentes de EICH. La presencia de cualquier tipo de lesión cu-
tánea, en un paciente sometido a un trasplante, debería obligarnos a 
descartar la posibilidad de una manifestación cutánea de una EICH.
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31. PANICULITIS LOBUILLAR NEUTROFÍLICA COMO 
PRESENTACIÓN DE UNA LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA  
EN UN NIñO DE 10 AñOS

G. Nieto-González, M. González, L.C. Sáez, A. Santos-Briz,  
E. Fernández-López y P. de Unamuno-Pérez

Departamento de Dermatología. Complejo Hospitalario  
de Salamanca. Salamanca. España.

Introducción: La afectación cutánea en pacientes con leucemia 
mieloide crónica o síndrome mielodisplásico puede deberse tanto a 
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lesiones propias de su proceso, como a lesiones inespecíficas. Sue-
len aparecer en estadios avanzados, siendo un marcador de mal 
pronóstico y con frecuencia asociado a transformación a leucemia 
aguda. Más raramente son la primera manifestación de la enferme-
dad. Presentamos un niño de 10 años de edad diagnosticado de 
leucemia aguda que debutó con la aparición de lesiones nodulares 
en extremidades inferiores e histología de paniculitis lobulillar neu-
trofílica.
Caso clínico: Niño de 10 años de edad, que acude a Urgencias por 
un cuadro de 4 semanas de evolución consistente en lesiones nodu-
lares, eritematosas y dolorosas en cara posterior de extremidades 
inferiores. Un mes más tarde comienza con fiebre, vómitos, epíxta-
sis así como persitestencia y generalización de las lesiones cutá-
neas, en forma de placas eritematoedematosas en tronco y 
miembros superiores. Se realiza un análisis de sangre en el que se 
objetiva anemia y plaquetopenia, por lo que es ingresado para es-
tudio. Tras frotis de sangre periférica y biopsia de médula ósea es 
diagnosticado de leucemia mielode aguda con displasia multlineal. 
El estudio histológico de las lesiones cutáneas nodulares evidenció 
una paniculitis lobulillar neutrofílica sin imágenes de vasculitis, in-
filtración neoplásica o infección. Dichas lesiones se resolvieron en 
pocas semanas tras la introducción de corticoides sistémicos.
Discusión: La paniculitis neutrofílica es una entidad rara que forma 
parte del espectro de las dermatosis neutrofílicas, entre las que se 
incluye el síndrome de Sweet. Estos trastornos frecuentemente es-
tán asociados a otras enfermedades sistémicas, especialmente sín-
drome mielodisplásico y leucemia mieloide aguda, siendo raros los 
casos comunicados en niños. Presentamos un caso de paniculitis 
lobulillar neutrofílica en un niño de 10 años, posteriormente diag-
nosticado de una leucemia mieloide aguda. Dada su frecuente aso-
ciación con leucemia mieloide aguda, asi como el espectro clínico 
de las lesiones de nuestro paciente, consideramos que estamos 
ante un caso de síndrome de Sweet subcutáneo, en el que el infil-
trado neutrofílico está confinado únicamente en el lobulillo, por lo 
que esta posibilidad debería incluirse en el diagnóstico diferencial 
de las paniculitis lobulillares neutrofílicas.

32. MÁCULAS CONGÉNITAS DE DISTRIBUCIÓN LINEAL

R. Alfonsoa, A. Lucasa, N. Pastora, L. Garcíaa, C. Masa, F. Ribóna  
y A. Torrelob

aSección de Dermatología; bSección de Anatomía Patológica. 
Hospital General de Elda. Hospital Niño Jesús. Madrid. España.

Caso clínico: Varón de 4 meses de vida remitido a nuestra consulta 
por máculas congénitas de distribución lineal en extremidad infe-
rior derecha. Con la sospecha diagnóstica de manchas café con le-
che VS atrofodermia linea, se realizó biopsia de la lesión con 
diagnóstico histológico de “Piel normal, sin alteraciones histológi-
cas”. Se siguió la evolución de las lesiones con sucesivas revisiones 
cada 6 meses, y ante el cambio tan llamativo del cuadro cutáneo se 
realiza nueva biopsia a la edad de 17 meses con la sospecha diag-
nóstica de poroqueratosis de Mibelli. En esta ocasión el diagnóstico 
histológico fue de “Liquen estriatus”.
Discusión: No encontramos correlación clínico-patológica en ningu-
na de las 2 ocasiones, por lo que decidimos seguir la evolución an-
tes de concluir en un diagnóstico definitivo. Se plantean varios 
diagnósticos diferenciales en cada momento evolutivo, atendiendo 
a los cambios clínicos del cuadro y al patrón histológico, y se reali-
za discusión de los mismos, llegando a una conclusión diagnóstica 
que nos parece definitiva. Este caso ilustra la dificultad diagnóstica 
de muchos cuadros cutáneos cuando la histología no es la esperada 
y la variabilidad en la forma clínica de manifestarse una misma 
entidad, en cada paciente y en cada momento.
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33. PSORIASIS PUSTULOSA GENERALIZADA  
DE LA INFANCIA. TRATAMIENTO CON ACITRETÍN ORAL

A. Martorell-Calatayuda,b, F. Messeguerb, B. Echeverríab, A. Jakac  
y E. Nagoreb

aHospital de Manises. Valencia. bInstituto Valenciano de 
Oncología. Valencia. España. cHospital de Donostia. Donostia. 
España.

Introducción: La psoriasis pustulosa generalizada es poco frecuen-
te en la infancia. Se caracteriza por una evolución tórpida, un difí-
cil control a largo plazo y posibles complicaciones, como 
sobreinfecciones bacterianas, deshidratación o sepsis. No se ha es-
tablecido cuál debe ser el tratamiento de elección de la psoriasis 
pustulosa generalizada infantil.
Caso clínico: Estudio retrospectivo que incluye 10 niños (8 varones, 
2 mujeres) con psoriasis pustulosa generalizada. La edad de inicio 
de la enfermedad osciló entre el 1º y el 6º año de vida. No se detec-
tó artropatía psoriásica previa ni en la evolución de la psoriasis 
pustulosa en ningún caso. Todos fueron tratados con acitretín oral. 
Se alcanzó el control inicial de la enfermedad en todos los casos 
con dosis de 0,7 mg/kg/día. El control a largo plazo se mantuvo en 
9 casos con el mismo fármaco a dosis de 0,3-0,5 mg/kg/día, y 1 
caso precisó del uso de biológicos para el control de la enfermedad. 
Tras una media de seguimiento de 6 años, los pacientes han mostra-
do un buen control de la enfermedad, con brotes de lesiones excep-
cionales controlados de forma satisfactoria con corticoterapia 
tópica.
Conclusiones: El tratamiento con acitretín es seguro y eficaz en la 
psoriasis pustulosa generalizada infantil, y resulta útil como terapia 
de primera línea de esta enfermedad, además de tener un bajo 
coste.
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34. LESIONES ANULARES Y SÍNDROME FEBRIL

C. Rodríguez, I. Bielsa, M. Vilavella, A. Plana, A. Boada  
y C. Ferrándiz

Hospital Germans Trias i Pujol. Badalona. Barcelona. España.

Introducción: Se presenta el caso de una paciente con un cuadro 
sugestivo de enfermedad de Kawasaki asociado a lesiones anulares. 
Este tipo de lesiones constituyen una forma de presentación poco 
habitual, pero descrita en la literatura, de dicho síndrome.
Caso clínico: Niña de 4 años que ingresa en nuestro hospital por 
fiebre de 39-40º con escasa respuesta a los antitérmicos, de 5 días 
de evolución, asociado a deposiciones diarreicas, irritabilidad, fo-
tofobia y lesiones cutáneas. Dichas lesiones consistían en placas 
eritematoedematosas, la mayoría de morfología anular, distribuidas 
en el tronco y las extremidades, sin afectación acral. Además, pre-
sentaba en ambos párpados superiores una coloración eritemato-
violácea. Por otra parte llamaban la atención una hiperemia 
conjuntival sin exudado, unos labios eritematosos y secos sin ero-
siones, una glositis moderada y adenopatías laterocervicales bilate-
rales menores de 1’5cm. En la analítica destacaban 12.700 
leucocitos con neutrofilia y una elevación de la PCR y de la VSG. Los 
hemocultivos, la antiestreptolisina O y las serologías (citomegalovi-
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rus, virus de Epstein-Barr, parvovirus B19) resultaron negativos, así 
como el estudio virológico y bacteriológico en heces y aspirado 
nasofaríngeo. Habiendo descartado otros procesos y ante las carac-
terísticas del cuadro, se orientó como una enfermedad de Kawasa-
ki. Se inició tratamiento con inmunoglobulinas endovenosas y ácido 
acetilsalicílico a dosis altas. A las 48 h del inicio del tratamiento 
remitió la fiebre y las lesiones cutáneas fueron desapareciendo pro-
gresivamente, sin descamación. Las ecocardiografías realizadas de 
forma seriada hasta la fecha han sido normales.
Discusión: La enfermedad de Kawasaki (EK) se diagnostica, a día de 
hoy, por una serie de criterios clínicos, tres de los cuales constitu-
yen manifestaciones mucocutáneas. Sin embargo, hay que tener en 
cuenta que la sensibilidad y la especificidad del diagnóstico por 
criterios clínicos son limitadas. De hecho, es bien conocida la exis-
tencia de un amplio número de casos que no cumplen todos los 
criterios requeridos, los cuales reciben la denominación de EK in-
completa1. Nuestro caso puede englobarse dentro de este grupo, 
pues no presentó alteraciones acrales y las adenopatías eran infe-
riores a 1,5 cm. El diagnóstico se llevó a cabo teniendo en cuenta 
por una parte las características de las lesiones cutáneas y por otra, 
el resto de manifestaciones clínicas, sugestivas de una EK. El desa-
rrollo de lesiones anulares en pacientes con EK ha sido descrito 
recientemente2, así como el eritema de los párpados superiores, el 
cual se ha señalado como hallazgo frecuente3.
Conclusiones: La EK se presenta en muchas ocasiones de una forma 
incompleta. Por otra parte hay que tener en cuenta que, aunque el 
exantema más habitual es el maculopapular o el morbiliforme, 
existen formas de presentación atípicas, siendo una de ellas las 
lesiones anulares. No hay que olvidar estas formas clínicas, pues el 
pronóstico de la EK empeora notablemente sin tratamiento.
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35. MUCINOSIS PAPULAR DE LA INFANCIA: UNA CAUSA 
EXCEPCIONAL DE PÁPULAS EN EL NEONATO

J.M. Mir, A. Vicente, M. Suñol, X. Soria y M.A. González

Departamento de Dermatología y Anatomía Patológica. Hospital 
Sant Joan de Déu. Universitat de Barcelona. Barcelona. España. 
Departamento de Dermatología. Hospital Universitari Arnau de 
Vilanova. Universitat de Lleida. España.

Introducción: Presentamos un caso excepcional de mucinosis papu-
lar de la infancia (MPI) de presentación congénita.
Caso clínico: Niña de 4 meses de edad que acudió a nuestra consul-
ta por presentar una placa asintomática en el muslo derecho desde 
el nacimiento, habiendo aparecido más lesiones generalizadas du-
rante los 2 últimos meses. Se observaban incontables pápulas me-
nores de 4cmm eritematosas y amarillentas, que a la palpación 
eran firmes y bien definidas. Se reconocían dos patrones de distri-
bución de las lesiones: unas dispersas en tronco, cuello y extremi-
dades, y otras agrupadas en placas infiltradas en muslos, lateral 
izquierdo del tórax y región lumbar. El signo de Darier fue negativo. 
El estudio histológico reveló la presencia de abundante depósito de 
un material eosinófilo en dermis papilar y reticular, que disecaba 
los haces de colágeno. Mediante las tinciones de azul Alcian (pH 
2,5) y hierro coloidal se confirmó que se trataba de mucina. Todos 
los estudios analíticos fueron normales, descartándose gammapatía 
monoclonal. Sorprendentemente, durante su seguimiento algunas 
lesiones han involucionado espontáneamente, mientras nuevas le-
siones han aparecido continuamente.

Discusión: La mucinosis papular (sinónimo: liquen mixedematoso) 
es un trastorno idiopático caracterizado por pápulas, placas o nó-
dulos causados por un depósito dérmico de mucina. Para su diag-
nóstico, es necesario descartar disfunción tiroidea. Sólo la forma 
generalizada (escleromixedema) se asocia a la presencia de gam-
mapatía monoclonal. Por su parte, Rongioletty et al clasificaron en 
2001 las formas localizadas en 5 tipos. Presentamos un caso excep-
cional de MPI, ya que hasta la fecha sólo se han reportado 7 casos. 
Además, sólo 2 de ellos eran congénitos. Debido a su baja inciden-
cia, su clasificación ha sido controvertida. Los casos publicados de-
muestran que la PMI incluye un amplio espectro clínico, ya que 
puede presentar afectación generalizada o focal, acral o troncular, 
lineal o agrupada, congénita o adquirida, y persistente o autoinvo-
lutiva. Además, se han comunicado casos de posible herencia fami-
liar. El diagnóstico diferencial debe incluir el nevus mucinoso y la 
mucinosis cutánea autoinvolutiva. Este caso es interesante debido 
a su inesperado diagnóstico. La revisión de la literatura, así como 
nuestra experiencia, nos permite sugerir que la MPI puede seguir un 
curso clínico benigno, muy variable y que no precisa tratamiento. 
El dermatólogo debe considerar la MPI en aquellos casos de múlti-
ples pápulas en el recién nacido o lactante.
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36. REACCIÓN URTICARIFORME SECUNDARIA A TERAPIA 
FOTODINÁMICA CON METILAMINOLEVULINATO EN NIñOS

A. Miguélez, A. Martín-Santiago, A. Bauzá, N. Izquierdo  
y Y. Gilaberte

Hospital del Sureste. Madrid. España. Hospital Universitario Son 
Espases. Palma de Mallorca. España. Hospital San Jorge. Huesca. 
España.

Introducción: La Terapia Fotodinámica (TFD) consigue la produc-
ción de especies reactivas del oxígeno y radicales libres que indu-
cen la fotooxidación de materiales biológicos, mediante la 
administración de un fotosensibilizante que se activa con la ilumi-
nación1. La TFD con metilaminolevulinato (MAL) está indicada en el 
cáncer cutáneo no melanocitario, aunque se ha empleado con más 
o menos éxito en otras patologías cutáneas. Su uso en adultos es 
amplio y los efectos adversos bien conocidos, sin embargo se em-
plea escasamente en la infancia. 
Casos clínicos: Presentamos dos pacientes pediátricos que al ser 
tratadas con TFD desarrollaron una reacción urticariforme. Caso 1: 
niña de 11 años con Síndrome de Gorlin que presenta abombamien-
to frontal, hipertelorismo, orejas de pequeño tamaño, sindactilia, 
pits palmares y numerosas lesiones papulosas pediculadas localiza-
das en el cuello, axilas, ingles y huecos poplíteos, con histología de 
Carcinoma Basocelular (CBC), que habían sido tratadas previamen-
te con crioterapia, electrocoagulación e imiquimod. Se realiza TFD 
con MAL de las lesiones localizadas en parte superior de cuello y 
espalda con la pauta habitual (3 h de incubación de MAL e ilumina-
ción con Aktilite, 37 J.cm2). A los 3 min del inicio aparecen habones 
de morfología semicircular en la zona tratada por lo que se inte-
rrumpió el tratamiento. Las lesiones desaparecen en unas horas sin 
tratamiento y sin recurrencia. Caso 2: niña de 4 años con Poroque-
ratosis blaschkoide previamente tratada con corticoides y retinoi-
des tópicos con respuesta discreta. Se decide el empleo de TFD con 
MAL según el protocolo previamente expuesto aunque sin realizar 
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curetaje previo a la aplicación del fotosensibilizante. A los 2 min de 
la iluminación, se objetiva presencia de lesiones eritemato-edema-
tosas de gran tamaño en la zona tratada, motivo por el cual se in-
terrumpe la exposición. Las lesiones desaparecen sin tratamiento 
en unas horas y sin recurrencia.
Discusión: La reacción urticariforme por TFD se ha descrito en la 
literatura con la aplicación tanto de MAL como de ácido 5-aminole-
vulínico2-4. Su prevalencia se estima en el 0,9% de los pacientes 
tratados4. Se manifiesta durante el primer minuto de iluminación, 
en forma de picor intenso y habones. Su aparición está en relación 
con el número de tratamientos recibidos, siendo su prevalencia del 
3,8% cuando estos son más de 74. En cuanto a la etiopatogenia de 
este tipo de reacción, se ha postulado que sea una reacción media-
da por IgE, con liberación de histamina de los gránulos de los mas-
tocitos de dermis; esta hipótesis concuerda con la naturaleza 
recurrente de las reacciones en los siguientes tratamientos, la apa-
rición de urticaria inmediata en áreas no tratadas previamente con 
TFD y su buen control con administración de antihistamínicos como 
cetirizina4. Sin embargo, las reacciones de nuestros pacientes fue-
ron algo diferentes ya que la desarrollaron en el primer tratamien-
to y los habones no se extendieron fuera del área iluminada. Dada 
la edad de los pacientes y la intensidad de la reacción, no se ha 
vuelto a realizar el tratamiento. No hemos encontrado ningún caso 
de Síndrome de Gorlin con una reacción similar por tratamiento con 
TFD, a pesar de ser una técnica cada vez más empleada en estos 
pacientes5-7. Tampoco ningún caso similar en poroqueratosis8,9. Por 
otro lado, no hemos encontrado reacciones adversas similares por 
TFD en niños. En cuanto al posible mecanismo de esta reacción en 
nuestros pacientes, podría deberse a la respuesta inmune no espe-
cífica, mediada por neutrófilos y mastocitos, que forma parte del 
daño indirecto de la TFD1.
Conclusiones: Presentamos dos casos de reacción urticariforme por 
TFD en dos pacientes pediátricos. Dadas las escasas referencias en 
la literatura al uso de TFD en niños desconocemos si puede ser una 
reacción adversa propia de esta edad. A pesar de ser una reacción 
infrecuente, debe ser conocida por los dermatólogos, para inte-
rrumpir la exposición en el caso de su aparición, y controlarla si es 
preciso, mediante el empleo de antihistamínicos.
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37. ERUPCIONES FACIALES TARDÍAS ASOCIADAS AL 
TRATAMIENTO DE LA LEUCEMIA LINFOBLÁSTICA AGUDA 
INFANTIL

A. Jaka, A. Lassaletta, A. Hernández-Martín, B. Bonniaud,  
P. Vabres y A. Torrelo

Hospital del Niño Jesús. Madrid. España. CHU de Dijon. Francia.

Introducción: Describir el aspecto de las erupciones faciales que 
suceden durante el tratamiento de la leucemia linfoblástica aguda 
(LLA) infantil con 6-mercaptopurina y metotrexate.
Métodos: Se presentan 19 pacientes con erupciones faciales asocia-
das a LLA en tratamiento con 6-MCTP y MTX; 14 pacientes fueron 
atendidos en el Hospital del Niño Jesús de Madrid, y 5 en el CHU de 
Dijon.
Resultados: Las erupciones faciales aparecieron de forma tardía, 
bien durante el tratamiento o bien al terminar el mismo. Se trata 
de una erupción pápulo-pustulosa, que recuerda a una rosácea in-
fantil, aunque a veces parece asociar fotosensibilidad. La erupción 
puede ser recurrente en cada ciclo de tratamiento. El cuadro evo-
luciona a la resolución pasadas unas semanas, espontáneamente o 
con metronidazol tópico.
Conclusiones: La patogenia de esta erupción es, probablemente, 
multifactorial, implicándose posiblemente la proliferación de de-
modex por la inmunosupresión o la fotosensibilidad por 6-MCTP o 
MTX, o bien por el restablecimiento inmunológico tras suspender el 
tratamiento.
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38. BEBÉ COLODIÓN AUTORRESOLUTIVO. PRESENTACIÓN 
DE DOS CASOS CON ESTUDIO GENÉTICO

M. Blanesa, I. Betllochb, R. Gonzálezc, N. Latorreb y J. Mataixa

aUnidad de Dermatología. Hospital Marina Baixa. Villajoyosa. 
Alicante. bSección de Dermatología. Hospital General 
Universitario de Alicante. Alicante. España. cUnidad de Medicina 
Molecular. Departamento de Medicina. Universidad de Salamanca. 
España.

Introducción: Un 10% de los niños nacidos como bebés colodión 
experimentan una resolución espontánea de este trastorno cutáneo 
sin mostrar posteriormente datos de ictiosis. En la etiología de esta 
entidad, conocida como bebé colodión autorresolutivo (BCAR), se 
han implicado mutaciones en los genes TGM1, ALOX12B y con menos 
frecuencia en ALOXE3, aunque su espectro genotípico no ha sido 
determinado por completo.
Casos clínicos: Presentamos dos casos de BCAR, a los que les fue 
realizado el estudio genético del gen TGM1. El primer paciente se 
trataba de una niña nacida a término sin historia familiar de pato-
logía cutánea. El segundo caso correspondía a un varón nacido en la 
semana 35 + 6 de gestación, que tenía el antecedente de una her-
mana mayor actualmente sana, la cual había nacido también como 
bebé colodión. La clínica fue típica en ambos pacientes, con la ca-
racterística membrana hiperqueratósica y apergaminada envolvien-
do toda la superficie corporal. La resolución de la misma se produjo 
espontáneamente en las semanas subsiguientes, dejando piel sana 
en la primera paciente y una mínima descamación en el segundo. 
La exploración de la hermana de este último mostró así mismo la 
presencia de xerosis y descamación leve generalizada. El estudio 
genético realizado en la Unidad de Medicina Molecular de la Univer-
sidad de Salamanca detectó en la primera paciente dos variantes 
en el gen TGM-1 de significado desconocido: c.1061C>T;p.A354V 
(exón 7) y IVS6-2A>G, ambas en heterocigosis. En el segundo caso y 
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en su hermana se detectó en el exón 11 del gen de la TGM-1 la 
mutación en heterocigosis c.1559A>G;p.E520G, descrita anterior-
mente como patogénica en la ictiosis lamelar.
Conclusiones: El espectro genético del BCAR es amplio y está toda-
vía por determinar, tal y como se deduce de los resultados del es-
tudio realizado a la primera paciente. Por el contrario, la mutación 
detectada en los dos hermanos refuerza la hipótesis señalada ante-
riormente por otros autores de que el BCAR pueda tratarse de una 
forma de expresión mínima de la ictiosis lamelar, de carácter benig-
no y autolimitado. En nuestra opinión el estudio genético es de in-
terés en estos pacientes al permitir detectar mutaciones implicadas 
en formas más graves de ictiosis y poder proporcionar consejo ge-
nético a sus familias.

39. VALIDACIÓN DE UNA HERRAMIENTA DESARROLLADA 
PARA EVALUAR LA SEVERIDAD Y RESPUESTA AL 
TRATAMIENTO DE ANGIOFIBROMAS FACIALES

R. Salidoa, J. Ruanoa, G. Garnachoa, E. Godoyb, D. Llorcac,  
C. Gómez-Fernándezd, M.A. Álvarez-Lópeza, E. Casasa  
y J.C. Moreno-Giméneza

aServicio de Dermatología. Hospital Universitario Reina Sofía. 
Córdoba. bServicio de Dermatología. Hospital Clínico. Salamanca. 
cInstituto Valenciano de Oncología. Valencia. España. dHospital 
Universitario La Paz. Madrid. España.

Introducción: El complejo de la esclerosis tuberosa (TSC) es un 
trastorno neurocutáneo autosómico dominante que se caracteriza 
por el desarrollo multisistémico de tumoraciones hamartomatosas. 
Recientemente, el uso del sirolimus tópico ha sido propuesto como 
un potencial tratamiento para los angiofibromas faciales asociados 
a esclerosis tuberosa.
Objetivos: Validar una escala reproducible para la evaluación de la 
severidad clínica y la respuesta al tratamiento en pacientes con 
angiofibromas faciales.
Material y métodos: El índice de severidad de angiofibromas facia-
les (FASI) se desarrolló para evaluar el grado de eritema, tamaño y 
extensión de los angiofibromas faciales. Treinta fotografías diferen-
tes de pacientes con angiofibromas faciales asociados a esclerosis 
tuberosa fueron mostradas a 56 dermatólogos en cada evaluación. 
Se realizaron 3 evaluaciones usando la misma serie de fotografías 
en diferente orden aleatorio, separadas por una semana cada una. 
Se realizaron test y retest de concordancia y reproductibilidad 
interobservadores.
Resultados: Los resultados mostraron un buen acuerdo entre obser-
vadores. El grado de concordancia mostró una correlación fuerte 
con coeficientes de correlación inter-observador para el FASI supe-
riores a 0,98 (0,97-0,99). El índice Kappa global estimado para el 
grado de acuerdo intraobservador (test-retest) fue de 0,94 (0,91-
0,97).
Conclusiones: El FASI es una herramienta válida y reproducible 
para la estimación del grado de severidad de los angiofibromas fa-
ciales asociados a esclerosis tuberosa que puede ser aplicada en la 
práctica clínica de forma sencilla y rápida para evaluar la respuesta 
al tratamiento en estos pacientes.

40. DERMATITIS DE CONTACTO EN LA EDAD PEDIÁTRICA

M. Pico, M.C. Carranza, M.D. Jiménez, A. González, M.A. Romero 
y J.C. Armario

Servicio de Dermatología. Hospital Universitario de Puerto Real. 
Universidad de Cádiz. España.

Introducción: La dermatitis de contacto en la infancia es tan posi-
ble como en adultos y los porcentajes de positividad a distintos 
alérgenos varían entre el 13% y el 56%. La DAC representa el 20% de 
todos los casos de dermatitis en niños, y su incidencia varía depen-

diendo de la edad del grupo estudiado. Los principales alérgenos 
son el níquel, gomas, perfumes y mercuriales.
Material y métodos: Hemos realizado un estudio retrospectivo de 
10 años sobre el grupo de pacientes menores de 15 años, con sospe-
cha clínica de dermatitis de contacto, estudiados en la Unidad de 
Alergia Cutánea. Se realizaron pruebas epicutáneas según las nor-
mas del GEIDC.
Resultados: Las localizaciones más afectadas eran eczemas de dis-
tribución difusa y de manos. Encontramos al menos una respuesta 
positiva en aproximadamente la mitad de los casos. Los alérgenos 
más frecuentes fueron thiomersal, mercurio y níquel. Hemos en-
contrado una asociación significativa entre edad menor de 15 años 
y respuesta positiva a thiomersal y mercurio.
Conclusiones: La DCA tiene una alta prevalencia en la infancia. Los 
alérgenos más frecuentes en la infancia son los mercuriales (para 
los que existe una asociación estadísticamente significativa), níquel 
y gomas. En grupos de mayor edad, el níquel sustituye a los mercu-
riales como principal alérgeno, y así se mantendrá en la edad adul-
ta.

Pósters

1. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO ASOCIADA  
A LEUCEMIA LINFOBLÁSTICA AGUDA

P. Soro, P. Arribas, N. Latorre, A. Monteagudo, R. Ramón  
e I. Betlloch

Servicio de Dermatología y Venereología. Hospital General 
Universitario de Alicante. España.

Introducción: La enfermedad de Kikuchi Fujimoto o linfadenitis 
necrotizante no granulocítica se caracteriza por la presencia de 
linfadenopatías, fundamentalmente laterocervicales, y síndrome 
febril prolongado, en ausencia de infección activa. Los hallazgos 
clínicos cutáneos de esta enfermedad son inespecíficos.
Caso clínico: Varón de 8 años de edad, procedente de Colombia, sin 
antecedentes de interés, que ingresó para estudio de un síndrome 
febril de 6 días de evolución acompañado de cefalea, artromialgias, 
linfadenopatías laterocervicales y un exantema maculopapuloso 
morbiliforme de distribución generalizada. En el diagnóstico de sos-
pecha se incluyeron los exantemas víricos, una infección faringo-
cervical bacteriana, hipersensibilidad a fármacos (había tomado 
amoxicilina/clavulánico), linfoma, y con menos probabilidad un lu-
pus eritematoso sistémico. En las pruebas complementarias desta-
caba una leucopenia con neutropenia severa, anemia, elevación de 
enzimas hepáticos y de PCR. Los hemocultivos y la serología para 
virus exantemáticos fueron negativos. En el aspirado de médula 
ósea se identificó hipoplasia de las tres series celulares con focal 
presencia de células inmaduras. Se realizó una biopsia de piel que 
mostró una epidermis sin alteraciones y un leve infiltrado perivas-
cular linfohistocitario en dermis superficial. En la biopsia de una 
linfadenopatía cervical se identificaron focos de necrosis paracorti-
cal con escasos neutrófilos rodeados por una población histiocítica 
con presencia de células linfoides activadas, por lo que se estable-
ció el diagnóstico de enfermedad de Kikuchi Fujimoto. Tras 8 días 
de tratamiento con corticoesteroides intravenosos remitió por com-
pleto el cuadro clínico con recuperación progresiva de las alteracio-
nes analíticas y resolución del exantema. Un mes después presentó 
de nuevo un síndrome febril con adenopatías y pancitopenia seve-
ra. Tras realizar los estudios pertinentes el niño fue diagnosticado 
de leucemia linfoblástica aguda B común y se pautó tratamiento 
según protocolo SHOP.
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Discusión: La enfermedad de Kikuchi Fujimoto es más frecuente en 
adultos de edad media de sexo femenino y rara en la infancia. En el 
40% de los casos aparecen manifestaciones cutáneas; la más frecuente 
de ellas es una erupción inespecífica, seguida de máculas, pápulas o 
placas eritematosas, eritema malar, úlceras orales, prurito, alopecia y 
fotosensibilidad. La etiología de esta enfermedad es desconocida, 
aunque se ha asociado a infecciones víricas (VEB, HVH 8, VIH, HTLV1, 
parvovirus B19) y a enfermedades autoinmunes, como Lupus eritema-
toso sistémico, por lo que muchos autores recomiendan despistaje de 
anticuerpos antinucleares en el momento del diagnóstico y durante el 
seguimiento. Sólo hay un caso descrito en la literatura de enfermedad 
de Kikuchi Fujimoto asociada a neoplasia linfoproliferativa, en concre-
to a leucemia mielomonocítica juvenil. Presentamos un caso pediátri-
co excepcional de enfermedad de Kikuchi Fujimoto con afectación 
cutánea asociado a leucemia linfoblástica aguda.

2. NEVUS CONGÉNITO SUBUNGUEAL Y PERIUNGUEAL  
CON HEMORRAGIA SUBUNGUEAL

R. Ballester, B. de Unamuno, A. Agustí, J. Garcías, I. Febrer  
y V. Alegre

Servicio de Dermatología. Hospital General Universitario de 
Valencia. España.

Introducción: Las lesiones pigmentadas subungueales perinatales 
son infrecuentes. Presentamos un caso de nevus congénito subun-
gueal y periungueal asociado a hematoma subungueal perinatal.
Caso clínico: Lactante de un mes y medio de edad, primogénita, 
embarazo normal y parto a término por vía vaginal sin complicacio-
nes, que presentaba desde el nacimiento una melanoniquia de toda 
la lámina ungueal de la tercera uña de la mano izquierda. La niña 
estaba sana y ni ella ni la madre habían tomado ningún fármaco. A 
la dermatoscopia se observaba una pigmentación marrón de fondo 
afectando a toda la lámina ungueal, con presencia de manchas y 
líneas marrón oscuro a nivel proximal, paralelas y con amplitud y 
forma irregular, junto con una coloración rojiza homogénea distal y 
signo de micro-Hutchinson. Realizamos el diagnóstico diferencial 
entre hemorragia subungueal, nevus melanocítico congénito subun-
gueal o melanoma congénito del aparato ungueal. Un mes después 
la lesión se había modificado. Persistía una coloración marrón-roji-
za de fondo, pero las manchas y líneas paralelas longitudinales ma-
rrón oscuras se había desplazado hacia la parte más distal de la 
lámina ungueal, lo que sugería que se tratara de un hematoma 
subungueal. Sin embargo habían aparecido glóbulos marrones en la 
cutícula, pliegues laterales e hiponiquio, más sugestivo de nevus 
melanocítico. Un mes más tarde se observaba un pigmento marrón 
de fondo con desaparición del color rojo, con líneas paralelas lon-
gitudinales marrones finas y regulares, manchas marrón oscuro-
negro sólo en el borde libre y un patrón globuar en cutícula, pliegue 
proximal y laterales y pulpejo. En este momento biopsiamos parte 
de la lesión localizada en el pulpejo, con diagnóstico histológico de 
nevus melanocítico juntural. El diagnóstico final fue de nevus me-
lanocítico congénito subungueal y periungueal con hemorragia 
subungueal.
Discusión: El nevus congénito del aparato ungueal es una entidad 
poco frecuente. La melanoniquia total de una sola uña es infre-
cuente a cualquier edad y plantea un reto diagnóstico para el der-
matólogo. Plantea la posibilidad de una lesión benigna como un 
hematoma subungueal, nevus o léntigo del aparato ungueal, o bien 
un melanoma acrolentiginoso del aparato ungueal. La dermatosco-
pia puede ayudarnos en el diagnóstico y en la toma de decisión para 
la realización de una biopsia, ya que el diagnóstico definitivo nos lo 
dará la histología. Sólo biopsiaremos lesiones dudosas o sugestivas 
de malignidad, ya que la biopsia de la matriz es dolorosa y produce 
en la mayoría de los casos una distrofia ungueal permanente. Por 

ello en caso de realización deberemos elegir en el sitio adecuado 
para que ésta sea rentable.
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3. HIPERPLASIA ANGIOLINFOIDE CON EOSINOFILIA

L. Barchinoa, M. Fernández-Guarinoa, J.A. Avilésa, D. Velázqueza, 
N. Canoa, C. Ciudada, J.A. Jiménezb y P. Lázaroa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital de la Zarzuela. Madrid. España.

Introducción: La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HALE) es 
una proliferación vascular benigna poco frecuente caracterizada 
por la aparición de pápulas y nódulos cutáneos eritemato-marroná-
ceos localizados en cabeza y cuello de forma predominante.
Caso clínico: Niña de 13 años, sin antecedentes de interés, que 
consulta por la aparición de una placa eritematosa asintomática 
en región cervical izquierda de 2 años de evolución y crecimiento 
centrífugo progresivo. Presentaba en dicha localización una placa 
eritematosa de 10 x 6 mm de diámetro, indurada e irregular, for-
mada por la confluencia de varios nódulos eritematosos, brillantes 
y redondeados. No se palpaban adenopatías cervicales. Se llevó a 
cabo biopsia de la lesión. El estudio histológico mostraba en der-
mis una densa proliferación linfoide dispuesta en forma de agre-
gados junto numerosos eosinófilos y acompañada de componente 
vascular endotelial que adoptaba una morfología nodular y capilar 
con proliferación endotelial sin atipia. Con el diagnóstico de HALE, 
se decidió extirpación quirúrgica de la lesión con resolución de la 
misma.
Discusión: La HALE es una proliferación vascular poco frecuente 
que suele aparecer en mujeres de edad media, siendo su aparición 
poco frecuente en niños. Fue descrita en 1969 por Wells y Whimsten 
como fase tardía de la enfermedad de Kimura, hipótesis actualmen-
te descartada. Su etiología es desconocida. Para algunos autores se 
trata de un tumor vascular benigno mientras que para otros es un 
fenómeno de hiperplasia vascular reactiva frente a diferentes es-
tímulos. Cursa con la aparición de una o varias pápulas y nódulos 
dérmicos o subcutáneos eritemato-marronáceos, confluentes, que 
se localizan de forma preferente en cabeza y cuello, en especial en 
región periauricular, frente y cuero cabelludo. Suelen ser persisten-
tes y asintomáticas aunque ocasionalmente pueden ser dolorosas, 
pulsátiles o pruriginosas. Puede aparecer eosinofilia periférica 
(20%). Histológicamente se caracteriza por la presencia de nódulos 
dérmicos o hipodérmicos con doble componente, vascular e infla-
matorio. El primero está representado por vasos gruesos con endo-
telios de células epitelioides. Puede existir una comunicación 
arteriovenosa subyacente. El componente inflamatorio corresponde 
a un infiltrado linfohistiocitario denso, con eosinófilos, mastocitos 
y ocasionalmente, depósitos de mucina. El diagnóstico diferencial 
debe realizarse con la enfermedad de Kimura, el linfoma cutáneo, 
el granuloma piogénico y el sarcoma de Kaposi. Las opciones tera-
péuticas son múltiples siendo importante el estudio individualiza-
do. Se han descrito casos de regresión espontánea. La extirpación 
quirúrgica se considera de primera elección aunque aparecen reci-
divas entre un 33-50% de los casos. Entre otras opciones se han 
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propuesto la crioterapia, electrocoagulación, radioterapia, cortico-
terapia sistémica, tópica o intralesional, terapia fotodinámica y el 
láser (CO2, Argon y colorante pulsado).
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4. SÍNDROME PAPILLON LEFÈVRE

B. Rubio, M. Castellanos, I. García, V. Alegría y C. Postigo

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. España.

Caso clínico: Paciente de 8 años de edad, hijo de padres no consan-
guineos cuya hermana falleció a los 11 años por un proceso febril de 
origen hepático. Desde el año de vida presenta lesiones en palmas, 
plantas codos y rodillas, así como pérdida progresiva de los dientes 
de leche. En la exploración presentaba placas eritematoanaranja-
das con focos de hiperqueratosis punctata simétricas en plantas y 
palmas, con extensión a caras laterales. En codos, rodillas y articu-
laciones interfalángicas, áreas hipopigmentadas con descamación 
de aspecto psoriasiforme. En cavidad oral faltaban todas las piezas 
dentarias salvo el tercer molar. Entre las pruebas complementarias 
se realizó estudio genético que mostró mutación en homocigosis del 
gen que codifica la catepsina C. En el estudio inmunológico se apre-
ciaba disminución de linfocitos TCD4, linfocitos B y linfocitos NK. 
Con respuesta a mitógenos y bioluminiscencia normal. JC: síndrome 
Papillon Lefévre. Con el diagnóstico de Síndrome de Papillón Lefe-
vre se instauró tratamiento con Acitretino a con buena respuesta de 
las lesiones cutáneas y sin alteración del crecimiento del niño. Asio-
mismo ha realizado tratamiento en unidad de periodoncia, apre-
ciándose salida de dientes con control aceptable de la inflamación 
gingival.
Discusión: El síndrome PapillonLefévre es un raro trastorno de la 
queratinización, autosómico recesivo, caracterizado por una que-
ratodermia palmoplantar, aparición de placas psoriasiformes en 
codos y rodillas y enfermedad periodontal. La enfermedad suele 
debutar a los 3-4 años de edad, sin diferencias de incidencia en 
cuanto a edad y sexo. El diagnóstico diferencial se establece con 
otras queratodermiaspalmoplantares que asocian anomalías denta-
rias, como el Síndrome de Haim-Munk. Causado por distintas muta-
ciones en el gen de la catepsina C (11q14), que activa a serín 
proteasas lisosomales de células de la serie mieloide y linfoide, y se 
expresa altamente en células del sistema inmune y de tejidos epi-
teliales como palmas plantas y mucosa gingival. Esto podría ser 
responsable de una menor respuesta inmune a los microorganismos 
existentes en la placa dentaria. Se han descrito distintas disfuncio-
nes inmunitarias en estos pacientes, sobre todo una disminución de 
la citotoxicidad mediada por las células NK. Así padecen infeccio-
nes cutáneas y de tejidos viscerales de repetición, con formación 
de abscesos hepáticos. El tratamiento con retinoides (Acitretino) 
mejora espectacularmente la enfermedad cutánea, no altera el 
crecimiento y ayuda a controlar la enfermedad periodontal. Es im-
prescindible un manejo multidisciplinar de estos pacientes, con 
seguimiento por dermatólogo, periodontista, e inmunólogo, para 
mejorar el pronóstico y prevenir posibles complicaciones infeccio-
sas que puedan surgir durante el seguimiento.

5. MANIFESTACIONES CUTÁNEAS NEONATALES  
DEL SÍNDROME DE COSTELLO

A. Lucasa, N. Pastora, L. Garcíaa, R. Alfonsoa, C. Masa  
y J.L. Tarazonab

aServicio de Dermatología. Hospital General de Elda. Alicante. 
bServicio de Pediatria. Hospital General Universitario de Alicante. 
España.

Introducción: El síndrome de Costello (SC) es un trastorno esporá-
dico de probable herencia autosómica dominante muy poco fre-
cuente del que se han descrito unos 200 casos. HRAS, el único gen 
que se conoce como causante del SC, se descubrió en el año 2005. 
El SC fue el primer trastorno genético identificado consecuencia de 
una mutación germinal en la vía RAS.
Caso clínico: Gestante de 39 años que presenta un polihidramnios 
severo desde la semana 20 de su segundo embarazo, detectándose 
además macrosomía en el feto, con macrocefalia y acortamiento de 
huesos largos. En la semana 32, tras administrar indometacina como 
tratamiento del polihidramnios, se produce hydrops fetal e insufi-
ciencia cardiaca del feto que se atribuye al cierre del ductus arterio-
so. Se descarta cardiopatía estructural y la insuficiencia cardiaca 
mejora progresivamente en las siguientes semanas, hasta que en la 
semana 36 se debe realizar cesárea urgente por bradiarritmia duran-
te el primer amniodrenaje para el polihidramnios. En el neonato, se 
sigue descartando cardiopatía estructural pero se objetiva en el EKG 
una arritmia auricular politópica compleja. El resto de exploraciones 
complementarias fueron normales (incluyendo RMN cerebral, ecogra-
fía abdominal, serie ósea, fondo de ojo, CGH-array). En la explora-
ción física se encontraron unos rasgos dismórgicos leves 
(macrocefalia, leve retrognatia, narinas antevertidas y orejas de im-
plantación baja y rotadas). Además el niño tenía dificultades para 
realizar tomas de succión, requiriendo una sonda nasogástrica, pre-
sentaba hipotonía axial y tenía tendencia a la hipoglucemia. La pre-
sencia de pliegues palmares y plantares acentuados, la hiperlaxitud 
de los dedos con desviación cubital del 5º dedo, junto a las orejas 
bajas y con un lóbulo grueso, orientaron el diagnóstico clínico hacia 
el Síndrome de Costello. Este diagnóstico fue confirmado al detectar-
se la mutación Gly12Cys descrita en el SC.
Discusión: El SC se caracteriza por unos rasgos distintivos faciales, 
macrosomía prenatal y retraso en el crecimiento postnatal, retraso 
mental, lesiones papilomatosas faciales, anomalías cardiacas y pre-
disposición a los tumores. El SC comparte características fenotípi-
cas con otras rasopatías con las que hay que realizar el diagnóstico 
diferencial como son el síndrome cardiofaciocutáneo, el síndrome 
de Noonan y el síndrome de Leopard. Los hallazgos cutáneos más 
significativos del SC son el pelo rizado, escaso y corto, las lesiones 
papilomatosas periorificiales en la cara, la hiperpigmentación de 
los pliegues, la laxitud cutánea, la piel redundante en el dorso de 
las manos y los pies y la marcada acentuación de los pliegues pal-
moplantares. De todos estos hallazgos la acentuación de los plie-
gues palmoplantares y la presencia de orejas de implantación baja 
y rotadas con lóbulos gruesos pueden ser los únicos hallazgos en el 
periodo neonatal y la lactancia, ya que las lesiones papilomatosas 
aparecen más tarde. La evidencia del riesgo aumentado de malig-
nidad hace aconsejable un protocolo de seguimiento de estos pa-
cientes.
Conclusiones: El diagnóstico de SC puede ser difícil en el periodo 
neonatal. Sus manifestaciones cutáneas, unidas a otros rasgos feno-
típicos en un neonato con polihidramnios, macrosomía, macrocefa-
lia y arritmia, pueden ser clave para su sospecha diagnóstica.
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6. NEUROFIBROMAS EN LA EDAD PEDIÁTRICA:  
NO SOLO NEUROFIBROMATOSIS

E. Conde-Monteroa, M.D. Mendoza-Cembranosa, D.E. Cieza-Díaza, 
P. Borregón-Nofuentesa, V.J. Rodríguez-Soriaa, V. Parra-Blancob, 
C.A. Villanuevaa y M. Campos-Domíngueza
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Introducción: La diferenciación neural puede presentarse en lesio-
nes hamartomatosas o tumorales infantiles. Presentamos cuatro 
casos de tumores y hamartomas con diferenciación neural, predo-
minantemente de tipo neurofibroma en distintos contextos clínicos 
en la edad pediátrica
Casos clínicos: Caso 1: niño de 6 años con lesión congénita hemicra-
neal izquierda que se extiende a la región periorbitaria. La lesión 
presenta coloración azulada. Consulta por aparición de nódulos sub-
cutáneos en cuero cabelludo. En el estudio histopatológico los nódu-
los presentan la imagen típica de un neurofibroma plexiforme con 
células melánicas por lo que se realiza el diagnóstico de neurofibro-
mapigmentado. Caso 2: niño de 2 años con nevusmelanocítico congé-
nito gigante sobre el que aparecen progresivamente masas blandas 
en la región lumbosacra. De forma aguda, aparece una induración en 
una de las masas cuyo diagnóstico ecográfico es metástasis vs adeno-
patía tumoral. Al abrir la masa se encuentra un hematoma. Se expo-
ne el diagnóstico diferencial histológico entre el nevus congénito con 
diferenciación neural, elneurofibroma y el hamartomaneurocrístico. 
Caso 3: Niña de 8 años consulta por lesión congénita en antebrazo 
izquierdo. Se trata de una placa hiperpigmentada de 4 cm de longi-
tud mayor y consistencia gomosa. No presenta afectación funcional. 
No presenta otras lesiones cutáneas, ni oculares, ni clínica neuroló-
gica. Se diagnostica mediante biopsia de neurofibroma mixoide. La 
resonancia magnética muestra una formación de límites mal defini-
dos con lesiones satélites sin afectación de planos musculares com-
patible con neurofibroma plexiforme. Se realiza extirpación 
quirúrgica, que no pudo ser completa. El análisis de la pieza quirúr-
gica es diagnóstico de neurofibroma mixoide plexiforme. En un segui-
miento de 3 años no ha presentado recrecimiento ni malignización y 
la función y sensibilidad regionales están intactas. Caso 4: niño de 4 
años con neurofibromatosis tipo 1 que presenta lesión congénita en 
brazo derecho. En la resonancia magnética se observa cómo la lesión 
se extiende en piel y tejido subcutáneo y posteriormente acompaña 
el recorrido del nervio radial alrededor del húmero hasta el plexo 
braquial. En dos biopsias realizadas para el diagnóstico y posterior-
mente por aparición de induración se encuentra histología típica de 
neurofibroma plexiforme.
Discusión: La presencia de células fusiformes positivas para S100 
plantea el diagnóstico diferencial entre células névicas o células 
nerviosas. El origen común de muchas de estas células hace que 
haya casos de solapamiento de ambas (hamartomaneurocrístico, 
nevusmelanocítico con diferenciación neuroide). Los neurofibromas 
no solo aparecen de forma adquirida en la neurofibromatosis, sino 
que pueden aparecer de forma solitaria, congénita y con manifes-
taciones clínicas infrecuentes como en el caso de neurofibroma 
pigmentado que se presenta.
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7. XANTOGRANULOMA JUVENIL GIGANTE  
EN UN LACTANTE

J. Pujol-Montcusía, P. Turégano-Fuentesa, L. Pastor-Janéa,  
M. Simó-Esquéa, A. Soriano-Arandesb, J.J. Sirvent-Calverac,  
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Introducción: El xantogranuloma juvenil (XGJ) es un trastorno his-
tiocítico frecuente, que incide sobre todo en edad infantil y juve-
nil, y que se manifiesta por la presencia de nódulos cutáneos de una 
coloración rosado amarillenta y una histología característica. Sue-
len tener tendencia a la autoinvolución, y son raras las formas gi-
gantes con tendencia a un incremento progresivo.
Caso clínico: Lactante, mujer, de 3 meses de edad, que nos es re-
mitida por una lesión pseudotumoral que apareció al mes de vida 
con crecimiento progresivo en la zona cervical posterior derecha. 
Presentaba una lesión nodular polilobulada de 5 x 3 cm, de consis-
tencia elástica y coloración eritemato-violácea o amarillenta. La 
biopsia de la lesión fue compatible con XGJ. Presentaba buen esta-
do general, no se apreciaban adenopatías, y no se demostró afec-
tación visceral o sistémica. Dado el crecimiento progresivo de la 
lesión, se optó por su exéresis quirúrgica, confirmándose el diag-
nóstico de XGJ. La paciente hasta el momento ha presentado una 
evolución favorable, sin recidiva de la lesión ni presencia de otras 
manifestaciones.
Discusión: El XGJ es la forma más común de histiocitosis de células 
no Langerhans de predominio en edad infantil. Un 75% de los casos 
aparecen durante el primer año de vida, y un 15% están presentes 
al nacer. Su localización más frecuente es la cabeza y cuello, segui-
do por la parte superior de tronco y extremidades. Se describen 
infrecuentemente lesiones orales, queratóticas, pedunculadas, 
subcutáneas, en forma de placas, y formas gigantes con tumores de 
más de 2 cm. Las lesiones extracutáneas oculares o pulmonares, la 
afectación visceral, ósea y del SNC son formas de presentación poco 
habituales. El XGJ se puede encontrar asociado a manchas café con 
leche y NF-1. El estudio histológico muestra una imagen caracterís-
tica, con la presencia de un infiltrado histiocítico denso bien deli-
mitado, con amplios citoplasmas eosinófilos, mostrando depósitos 
lipídicos su interior, adquiriendo un aspecto espumoso “xantomato-
so”, con la presencia de células gigantes tipo Touton. Todo ello 
acompañado por linfocitos, eosinófios y células plasmáticas. El XGJ 
muestra marcaje para las tinciones HAM56, CD68 y factor XIIIa, 
negatividad para S100 y CD1a.
Conclusiones: Se presenta un caso poco frecuente de XGJ gigante, 
de crecimiento progresivo, sin afectación sistémica. Dado que la 
lesión afectaba al pliegue del cuello y no presentaba tendencia a la 
involución, sino que aumentaba gradualmente, se decidió su exére-
sis quirúrgica, presentando una buena evolución sin recidiva hasta 
el momento actual.
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8. ELASTOSIS PERFORANTE SERPINGINOSA EXTENSA  
DE LOCALIZACIÓN ATÍPICA EN UN PACIENTE  
CON SÍNDROME DE DOWN

E. Hernández-Ruiza, A. García-Hernándezb, E. Navarrac  
y J. Ferrandoa,c,d

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Clínic. Facultat de Medicina UB. cGabinete 
Dermatológico. Centro Médico. Fundación Síndrome de Down(d). 
Barcelona. España.

Introducción: Presentamos un caso de elastosis perforante serpigi-
nosa, extensa y de localización atípica en un paciente con síndrome 
de Down.
Caso clínico: Varón de 19 años con síndrome de Down con antece-
dentes de pie de atleta y onicomicosis de las uñas de los pies (tri-
chophytum rubrum). A la edad de 16 años inicia erupción 
psoriasiforme asintomática en cara anterior de muslos, en forma de 
placas múltiples confluentes, eritematosas, con centro deprimido y 
borde sobreelevado costroso. Se realizó una biopsia cutánea en la 
que se observó acantosis y depósitos de fibras elásticas en dermis 
papilar con eliminación a nivel transepidérmico y que se teñían con 
orceína; sugestivo de elastosis perforante serpiginosa. Se realizó 
tratamiento con calcipotriol y betametasona tópicos en un gel de 
ácido glicólico y salicílico sin respuesta.
Discusión: La elastosis perforante serpiginosa (EPS) es una derma-
tosis caracterizada por la eliminación de material a nivel transepi-
dérmico, que aparece en jóvenes (6-20 años), asintomática. Dentro 
de la EPS se describen tres tipos: la forma idiopática, la secundaria 
a tratamiento con D-penicilamina en la enfermedad de Wilson y 
cistinuria, y las formas reactivas, asociadas a otras enfermedades 
sistémicas. Dentro de esta variante reactiva, se incluiriían los pa-
cientes con síndrome de Down. La incidencia real de EPS en estos 
pacientes es desconocida. Se presenta en forma de pápulas umbili-
cadas con centro hiperqueratósico arciformes, localizadas por or-
den de frecuencia en cuello, brazos y cara. Pueden remitir 
espontáneamente dejando cicatrices hipopigmentadas. La patoge-
nia es desconocida y su asociación con el síndrome de Down se po-
dría explicar por la alteración del tejido conectivo y de fibras 
elásticas que presentan estos pacientes, con envejecimiento pre-
maturo de la piel y anetoderma frecuente tras foliculitis. Las for-
mas idiopáticas son las más frecuentes, pero hasta en un 30% de los 
casos se asocia a otras enfermedades como el síndrome de Down, 
la osteogénesis imperfecta, el síndrome de Marfan, síndrome 
Ehlers-Danlos, enfermedad de Rothmund-Thomson, cutis laxa y 
pseudoxantoma elástico. En la histología se observa un aumento 
focal de fibras elásticas en dermis papilar y reticular que se elimi-
nan a través transepitelial, transfolicular o parafolicular en forma 
de material basófilo. Se han empleado tratamientos tópicos como 
retinoides, calcipotriol e imiquimod, así como retinoides orales con 
escasa respuesta.
Conclusiones: Se trata de un caso de elastosis perforante serpigi-
nosa en un paciente afecto de síndrome de Down con presentación 
clínica atípica, en localización inhabitual, extremidades inferiores, 
con escasa respuesta terapéutica.
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9. LESIÓN NODULAR VERRUCOIDE DE CRECIMIENTO 
PROGRESIVO EN PACIENTE CON EPIDERMOLISIS 
AMPOLLOSA DISTRÓFICA RECESIVA
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Introducción: El desarrollo de carcinomas escamosos cutáneos re-
presenta la complicación más grave de los pacientes adultos con 
epidermolisis ampollosa distrófica recesiva (EADR). Se considera 
que se desarrolla en un 7,5% y en un 90% de los pacientes con EADR 
de 20 y 55 años de edad, respectivamente. Dichos tumores presen-
tan un comportamiento biológico más agresivo y la mayoría de pa-
cientes suelen fallecer de enfermedad metástásica durante los 
primeros 5 años tras el diagnóstico. La observación de una lesión 
cutánea nodular de crecimiento progresivo en un paciente con 
EBDR debe alertar al clínico sobre esta potencial complicación.
Caso clínico: Paciente de 23 años, afecto de epidermolisis ampollosa 
distrófica recesiva. Insuficiencia renal secundaria a glomerulonefritis 
mesangiocapilar + extracapilar tipo II, microhematuria, proteinuria, 
en tratamiento con corticoides orales y ciclosporina 6 mg/Kg/d, hi-
pertensión arterial, anemia mixta en tratamiento con darbepoetina. 
Erosiones extensas generalizadas y persistentes en zona dorso lumbar 
y escapular. Desde hace unos 2 meses refiere la aparición de una le-
sión nodular de crecimiento progresivo en flanco derecho, blanda al 
tacto, de superficie verrucoide de 3 x 8 cm de diámetro. No lesiones 
similares en otras localizaciones. No se palpan adenopatías. Biopsias 
cutáneas (2): Cambios de hiperplasia pseudoepiteliomatosa con hi-
perqueratosis, paraqueratosis columnar y papilomatosis. Presencia 
de histiocitos espumosos en las papilas dérmicas. Amplificación VPH 
por PCR: Negativa. Captura híbridos: Negativa.
Discusión: El xantoma verruciforme (XV) es un proceso benigno que 
suele observarse con frecuencia en mucosa oral, piel de la región 
ano-genital y periorifical. Clínicamente se manifiesta por una placa 
solitaria de superficie verrucoide. Ocasionalmente se ha descrito su 
asociación con linfedema, traumatismos repetidos, pénfigo vulgar, 
enfermedad del injerto contra el huésped, síndrome CHILD y excep-
cionalmente en pacientes con EADR. En este grupo de pacientes un 
XV puede adoptar unas características clínicas similares a un carci-
noma escamoso cutáneo y sólo un estudio histopatológico preciso 
permite establecer el diagnóstico. De forma excepcional se ha des-
crito la asociación de un XV con un carcinoma escamoso cutáneo. El 
conocimiento de esta posible asociación resulta importante para 
evitar errores diagnósticos que pueden conllevar actitudes terapéu-
ticas agresivas inadecuadas.
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10. MIOCARDIOPATÍA EN PACIENTES CON EPIDERMÓLISIS 
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Introducción: Recientemente se ha descrito la asociación de la epi-
dermólisis ampollosa (EA) con miocardiopatía dilatada (MD). Gene-
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ralmente esta patología se detecta en fases ya avanzadas 
implicando un peor pronóstico.
Material y métodos: En este trabajo se revisan los pacientes con EA 
vistos en el Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona) desde mayo de 
1986 a noviembre de 2011, con atención al tipo y subtipos mayores 
de EA y la existencia o no de MD.
Resultados: Se recogieron 68 pacientes con diagnóstico de EA. Sólo 
dos de ellos, ambos con EA distrófica recesiva (EADR) presentaron 
MD. Uno de ellos ha fallecido a consecuencia de un deterioro pro-
gresivo debido a las múltiples complicaciones de la EADR, mientras 
que el otro paciente recibe tratamiento con carvedilol, mantenién-
dose asintomático a pesar de una fracción de eyección ventricular 
del 45%.
Conclusiones: La MD puede ser una complicación en los pacientes 
con EA, mayoritariamente del subtipo de EADR, por lo que deben 
hacerse controles periódicos para su temprano diagnóstico y trata-
miento.
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11. ICTIOSIS LAMELAR CONGÉNITA TRATADA CON ÉXITO 
CON N-ACETILCISTEÍNA TÓPICA Y UREA

P. Noguerasa, I. Valenzuelaa, C. Martíneza, E. Martíneza,  
J. Hernándezb y J. Tercedora

aServicio de Dermatología; bFarmacia Hospitalaria.  
Hospital Virgen de las Nieves. Granada. España.

Introducción: La ictiosis lamelar es una genodermatosis poco fre-
cuente perteneciente al grupo de ictiosis congénitas no sindrómi-
cas autosómicas recesivas. Se caracteriza por una alteración de la 
queratinización, manifiestándose en forma de gruesas escamas 
hiperqueratósicas, intensa xerosis y un grado variable de eritema 
cutáneo. El tratamiento en la actualidad es fundamentalmente 
sintomático, basado en el uso de emolientes y queratolíticos tópi-
cos, y en casos graves los retinoides orales. Aunque no existe ac-
tualmente una cura definitiva para la ictiosis lamelar, presentamos 
un tratamiento paliativo bien tolerado para este tipo de pacien-
tes.
Caso clínico: Presentamos el caso de una paciente de 18 meses de 
edad con ictiosis lamelar desarrollada tras nacer con fenotipo de 
“bebé colodión”. En la exploración clínica destaca leve eritema 
cutáneo, gruesas escamas hiperqueratósicas amarronadas e intensa 
xerosis. Tras recibir tratamiento con emolientes y queratolíticos 
tópicos durante meses, no se apreciaba mejoría de su cuadro cutá-
neo y sufría un intenso prurito, por lo que nos planteamos iniciar 
tratamiento con N-acetilcisteína 10% y urea 5% en emulsión W/O. 
El fármaco se aplicó 2 veces al día en el hemicuerpo derecho; en el 
hemicuerpo izquierdo únicamente se usó urea 5% en emulsión W/O. 
Durante las dos primeras semanas se produjo una mejoría significa-
tiva en la zona tratada con N-acetilcisteína con respecto al lado 
contralateral, observándose una reducción en la descamación, el 
eritema y el prurito. Tras cuatro meses de tratamiento la mejoría 
se mantiene y no se han encontrado efectos adversos, siendo bien 
tolerado.
Discusión: La N-acetilcisteína (NAC) es un tiol que se usa como 
agente mucolítico, antioxidante, nefroprotector y como antídoto 
en la sobredosis de acetaminofen. La NAC reacciona con especies 
reactivas de oxígeno, reponiendo la cistina intracelular necesaria 

para la producción de glutation, un antioxidante endógeno. Además 
la NAC inhibe la proliferación de queratinocitos y fibroblastos me-
diado por un bloqueo reversible del ciclo celular en fase G1, pero 
no por efecto citotóxico. Varios estudios han demostrado que la 
NAC es un eficaz inhibidor de la respuesta inflamatoria produciendo 
una disminución del edema.
Conclusiones: Dado que la NAC es un derivado aminoácido hipoa-
lergénico, atóxico, sin absorción sistémica y con efectos secunda-
rios locales leves y poco frecuentes, puede ser útil y seguro su uso 
en el tratamiento de enfermedades cutáneas hiperproliferativas, 
como la icitiosis lamelar.
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12. EVOLUCIÓN DE UNA ICTIOSIS ARLEQUÍN

C. Carranza, M. Pico, A. Cabrerizo, M.D. Jiménez, M.A. Romero  
y J.C. Armario

Servicio de Dermatología. Hospital Universitario de Puerto Real. 
Universidad de Cádiz. España.

Introducción: Las ictiosis constituyen un grupo heterogéneo de ge-
nodermatosis caracterizadas por un trastorno de la queratinización. 
De todas ellas la forma más severa es la Ictiosis Arlequín. Son niños 
prematuros, que al nacimiento presentan una piel gruesa y tensa en 
forma de coraza, con profundas fisuras sangrantes, ectropion y 
eclabium severos, malformación de los cartílagos auricular y nasal, 
edema distal en extremidades por compresión proximal, y pelo 
ausente en cejas y pestañas. Entre otros signos asociados pueden 
presentar malabsorción intestinal, ducto persistente y aplasia tiroi-
dea. Hasta hace poco la supervivencia de niños era muy limitada y 
fallecían a nacer o poco después como consecuencia de la prema-
turidad o de su propio proceso. En la actualidad la esperanza de 
vida de estos niños ha aumentado debido al tratamiento precoz con 
retinoides orales (acitretino) y de los mejores cuidados posnatales. 
Con el tiempo la piel se asemeja a una eritrodermia ictiosiforme 
congénita severa. En general el crecimiento se ve afectado pero la 
inteligencia es normal.
Caso clínico: Presentamos la evolución de un caso de una ictiosis 
arlequín. Se trataba de una recién nacido prematuro que al na-
cimiento presentaba grandes placas de capa córnea tensas, con 
profundas fisuras rojas, ectropion y eclabio severos y malforma-
ción del cartílago auricular, sin presencia de cejas ni pestañas y 
escaso pelo en el cuero cabelludo. En el Hospital donde nación 
la paciente se inició tratamiento con acitretino mediante sonda 
y lubricantes locales. En la actualidad la niña tiene 4 años con 
excelente tolerancia a acitretino oral a dosis de 1-2 mg/kg/día y 
tratamientos tópicos con emolientes tipo lactato amónico al 12% 
y queratolíticos tipo acido retinoico al 0,01%. Presenta un creci-
miento por debajo del percentil correspondiente y alteraciones 
oculares con fotofobia y auditivas por la acumulación de quera-
tina en CAE. No obstante la capacidad intelectual no se encuen-
tra afectada.
Conclusiones: La Ictiosis Arlequín es un proceso dermatológico se-
vero cuyo pronóstico depende de la valoración precoz del paciente, 
del inicio temprano de tratamiento sistémico con acitretino y de los 
cuidados de la piel. Es muy importante informar a los padres de 
forma correcta sobre los objetivos del tratamiento, sus posibles 
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complicaciones, la necesidad de un seguimiento y el pronóstico de 
la enfermedad.

13. SÍNDROME DE NETHERTON

Z. Pellicer-Olivera, A.J. González-Rodrígueza, R. Bella-Navarroa, 
E. Gutiérrez-Paredesa, J.M. Martín-Hernándeza,  
C. Monteagudo-Castrob y E. Jordá-Cuevasa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Clínico Universitario de Valencia. Universidad de 
Valencia. Esaña.

Introducción: El síndrome de Cornèl-Netherton (SNT) es un trastor-
no autosómico recesivo, del que se han descrito unos 200 casos en 
la literatura. La incidencia podría alcanzar 1 caso por 50000 por 
problemas diagnósticos por una superposición clínica con otras ic-
tiosis recesivas y la dermatitis atópica.
Caso clínico: Niño de 12 años, de origen asiático, que presenta 
alteraciones capilares, con abundante pelo corto de predominio 
en la línea de implantación del cabello; alteraciones cutáneas con 
eritema, descamación y liquenificación en cara y flexuras predo-
minantemente, junto a placas anulares y policíclicas, eritemato-
sas con descamación periférica con doble ribete en tronco y 
extremidades. Asocia además retraso mental ligero, alteraciones 
dentales y alergias alimentarias. Al nacimiento presentó una eri-
trodermia generalizada que fue mejorando hasta alcanzar la clí-
nica actual, con brotes en invierno. Se realizan analítica completa 
con IgE y cromatografía de plasma que resultaron normales. En 
orina se observan abundantes cristales de oxalato cálcico. Histo-
lógicamente se trata de una ictiosis linear circunfleja, que asocia-
do a la alteración morfológica de los pelos, tricorrexis invaginata, 
observado al microscopio, nos lleva al diagnóstico de Síndrome de 
Netherton.
Discusión: El SNT es una entidad rara, de herencia autosómica 
recesiva causada por mutaciones en el gen SPINK5 y caracterizado 
por la triada de ictiosis linear circunfleja, rasgos atópicos y alte-
raciones morfológicas del pelo (tricorrexis invaginata o pelo de 
bambú). Las alteraciones cutáneas se presentan desde el naci-
miento o poco tiempo después en forma de eritrodermia exfolia-
tiva generalizada, que puede perdurar durante toda la vida, o 
mejorar en la infancia, hasta convertirse en una situación inter-
media llamada ictiosis linear circunfleja (ILC). Esta forma de ictio-
sis se presenta como una descamación serpinginosa o circinada y 
placas eritematosas migratorias rodeadas por una escama con do-
ble ribete. La tricorrexis invaginata es un hallazgo característico 
del SNT. La atopia puede manifestarse como una dermatitis 
atópica o como un asma con elevación de la IgE. Estos pacientes 
pueden asociar aminoaciduria, retraso mental, trastornos inmuni-
tarios, alteraciones hidroelectrolíticas, infecciones cutáneas… El 
tratamiento es sintomático y se ajustará a las necesidades especí-
ficas del paciente.
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14. EL SÍNDROME CANDLE SE DEBE A MUTACIONES  
EN PSMB8

A. Torrelo, A. Vera, A. Zlotogorski, A.S. Paller  
y R. Goldbach-Mansky

Hospital del Niño Jesús. Madrid. España. Hospital Carlos Haya. 
Málaga. España. Hadassah-Hebrew University Medical Center. 
Jerusalén. Northwestern University. Chicago. National Institutes 
of Health. Bethesda.

Objetivo: Investigar el fenotipo clínico, causa genética y disregula-
ción inmunológica en el síndrome CANDLE (Chronic, Atypical, Neu-
trophi l ic  Dermatosis  with Lipodystrophy and Elevated 
temperature).
Material y métodos: Estudio de mutaciones en PSMB8 (subunidad 
beta5i del inmunoproteasoma) en ADN genómico de 8 pacientes con 
síndrome CANDLE. Estudio de niveles de citocinas en 4 pacientes. 
Se realizaron perfiles de microarray y fosforilación stat-1 en 4 y 3 
pacientes, respectivamente.
Resultados: Un paciente fue homozigoto para una mutación ‘non-
sense’ en PSMB8 (c.405C>A), que produce una proteína truncada; 4 
pacientes fueron homozigotos y 2 heterozigotos para una mutación 
‘missense’ (c.224C>T); 1 paciente no mostró mutaciones en PSMB8. 
Los pacientes mostraron unos niveles muy elevados de IP-10 y mo-
deradamente elevados de MCP-1, IL-6 e IL-1Ra. Los perfiles de mi-
croarray y de activación stat-1 en monocitos sugieren una 
característica firma de señal de interferón, diferente a la de otros 
síndromes autoinflamatorios.
Conclusiones: El síndrome CANDLE es debido a mutaciones en el 
gen PSMB8. El interferón puede ser un mediador clave en la res-
puesta inflamatoria del síndrome, y puede representar una diana 
terapéutica.
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15. LINFANGITIS GRANULOMATOSA DE PENE Y ESCROTO

G.M. Garnachoa, R. Salidoa, M. Álvareza, E. Casasa, A. Rodrígueza, 
J. Ruanoa, R. Jiméneza, A. Véleza, J. Salvatierrab y J.C. Morenoa

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Universitario Reina Sofía de Córdoba. España.

Introducción: Presentamos un caso de linfangitis granulomatosa de 
pene y escroto, entidad poco frecuente en edad infantil. Revisamos 
la literatura así como el abordaje del edema genital infantil.
Caso clínico: Varón de 7 años sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés que consulta por edema asintomático progresivo 
en pene y escroto de 2-3 años de evolución. A la palpación se obje-
tivaba edema sin fóvea en prepucio y escroto, piel gruesa e infiltra-
da con zonas nodulares en profundidad no dolorosas con epidermis 
intacta. El paciente acudía desde cirugía pediátrica donde había 
sido derivado para realizar circuncisión por la fimosis que le produ-
cía el edema del prepucio. El paciente no asociaba ninguna sinto-
matología sistémica. Se realizó hematimetría y bioquímica siendo 
la función hepática, renal, lípidos, ECA, LDH y proteinograma es-
trictamente normal. El estudio de autoinmunidad fue negativo. En 
la radiografía de tórax, radiografía de abdomen y ECO abdominal no 
se apreciaron hallazgos valorables. Se realiza mantoux que fue ne-
gativo. Se realiza estudio anatomopatológico de la pieza extirpada 
en la circuncisión y de una biopsia punch de la zona escrotal obser-
vándose en ambas lesiones dermis y tejido celular subcutáneo muy 
edematosos con vasos linfáticos ectásicos y con infiltrado inflama-
torio crónico. Se objetivaron granulomas no caseificantes tipo sar-
coideo y no se apreció necrosis, ni se identificaron cuerpos extraños 
ni microorganismos. Los cultivos para mycobacterias fueron negati-
vos. El paciente fue derivado a gastroenterología pediátrica donde 
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se decidió no realizar exploraciones invasivas (colonoscopia) ante 
la ausencia de sintomatología sistémica y realizando revisiones pe-
riódicas cada 6 meses. Con estos datos se llegó al diagnóstico de 
linfedema granulomatoso de pene y escroto.
Discusión: Denominamos linfedema a la acumulación intersticial de 
linfa. Según la causa responsable se clasifica en primario, debido a 
anomalías anatómicas en el sistema linfático, o secundario, conse-
cuencia de la destrucción u obstrucción de estructuras linfáticas 
por cirugía, radioterapia o enfermedad. La linfangitis granulomato-
sa de pene y escroto es una entidad poco frecuente en niños, siendo 
más típica en edades posteriores entre los 15 y los 35 años. Suele 
asociarse a queilitis granulomatosa y enfermedad de Crohn, siendo 
considerada esta entidad en publicaciones como enfermedad de 
Crohn metastásica. La enfermedad puede debutar antes o después 
del diagnóstico de Crohn y su curso es independiente de la enfer-
medad intestinal no existiendo un claro protocolo de despistaje. El 
tratamiento es crónico e ineficaz siendo la recidiva la norma tras el 
cese del mismo. Se han utilizado corticoides sistémicos, metronida-
zol, sulfasalazina, azatioprina e infliximab.
Conclusiones: La linfangitis granulomatosa es una entidad aún en 
discusión. Ciertos autores la consideran una forma “frusta” de en-
fermedad de Crohn o una forma de Crohn metastásico. Otros, por 
otro lado, consideran que se trata de una entidad similar a la quei-
litis granulomatosa orofacial de localización genital.
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16. PITIRIASIS RUBRA PILARIS JUVENIL MEDIADA  
POR SUPERANTÍGENOS

J. Spertino, M.P. Novoa-Candia, E. Baselga, E. Roé,  
Y. Castillo-Avila, M.I. Martínez de Pablo y L. Puig

Departamento de Dermatología. Hospital de la Santa Creu i Sant 
Pau. Barcelona. Departamento de Pediatría y Dermatología. 
Hospital de Nens. Barcelona. España.

Introducción: La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis 
inflamatoria poco frecuente de etiología desconocida. Se conside-
ran como posibles factores desencadenantes las enfermedades au-
toimmunes, las infecciones y las enfermedades malignas. La 
pitiriasis rubra pilaris juvenil aguda exantemtica (JAPRP) es una 
forma específica de PRP con una evolución aguda y autolimitada. 
Esta variante es considerada como una enfermedad mediada por 
superantígenos.
Caso clínico: Presentamos el caso de dos pacientes de 1 y 4 años de 
edad con JAPRP que inicialmente fueron diagnosticados de síndro-
me de la piel escaldada estafilocócica (SSSS) y recibieron trata-
miento con antibióticos intravenosos sin mejoría. Tras un cuidadoso 
examen dermatológico y mediante biopsia cutánea se confirmó la 
sospecha clínica de JAPRP. Se inició tratamiento con retinoides ora-
les con mejoría del cuadro clínico y sin recidiva de los síntomas 
después de un año de seguimiento.
Discusión: La pitiriasis rubra pilaris aguda exantemática juvenil 
frecuentemente es confundida con otras enfermedades pápuloes-
camosas y eritrodérmicas como el síndrome de piel escaldada esta-
filocócica (SSSS), la psoriasis, la dermatitis seborreica, la dermatitis 
atópica y la enfermedad de Kawasaki entre otras. Un alto índice de 
sospecha junto con una anamnesis minuciosa, una exploración físi-
ca completa y la realización de una biopsia cutánea contribuyen a 

la realización del diagnóstico y a la elección del tratamiento co-
rrecto.
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17. ERITEMA PERINEAL RECURRENTE MEDIADO  
POR TOXINAS

C. Grau, I. Gil, I. Hidalgo y A. Azón

Servicio de Dermatología. Hospital Sant Joan de Réus. Tarragona. 
España.

Introducción: El eritema perineal recurrente mediado por toxinas 
(RTMPE) es una enfermedad cutánea causada por toxinas circulan-
tes que funcionan como superantígenos, producidas por Stafiloco-
cos y Streptococos. La mayoría de estos casos se han publicado en 
adultos jóvenes.
Caso clínico: Niña de 4 años que ingresa por fiebre, placas eritema-
tosas con descamación fina en tronco y área perineal, de bordes 
bien definidos, lengua aframbuesada, descamación peribucal aso-
ciado con faringoamigdalitis y buen estado general. Los análisis de 
laboratorio revelaron leucocitosis con neutrofilia. Serologías In-
fluenza A y B, Parainfluenza 1 y 2, Adenovirus, Clamidias, Mycoplas-
ma y VHS I negativas. Cultivo frotis faríngeo y lesiones cutáneas en 
labios: + Streptococco Pyogenes. En la historia clínica destaca que 
a los 3 años fue ingresada por exantema descamativo mucocutáneo 
con afectación de tronco y periné idéntico al actual que fue diag-
nosticado de dermatitis por superantígenos.
Discusión: Presentamos un caso de eritema perineal recurrente 
mediado por toxinas en la infancia. Esta entidad se clasifica dentro 
del grupo de enfermedades causadas por superantígenos y varían 
desde sus formas más graves como el síndrome del shock tóxico 
hasta la forma más benigna de RTMPE, pasando por el síndrome de 
Kawasaki. Es importante reconocer estas enfermedades en la prác-
tica clínica, ya que un tratamiento correcto conlleva la rápida re-
cuperación del paciente.
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18. REACCIÓN GRANULOMATOSA TRAS VACUNACIÓN  
CON BCG: DESCRIPCIÓN DE DOS CASOS

M.C. Montis, I. Trébol, T. Piqueres, L. Sánchez, S. Goula,  
R. González y R. Soloeta

Servicio de Dermatología. Hospital Santiago. Vitoria. España.

Introducción: El Bacillus Calmette Guerin (BCG) es una cepa de 
Mycobacterium bovis modificada para producir inmunidad frente a 
la tuberculosis. La vacuna BCG se prepara con bacterias vivas ate-
nuadas a partir de esa cepa y se administra mediante inyección in-
tradérmica. La OMS recomienda la vacunación en niños, en 
comunidades con alta prevalencia de tuberculosis. En el País Vasco 
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la vacunación con BCG está incluida en el calendario vacunal infan-
til. 
Casos clínicos: Caso 1: niña de 6 meses sin antecedentes de interés 
que acude a consultas por la aparición de una lesión nodular de 1 
cm de diámetro localizada en costado izquierdo, surgida tres meses 
después de la vacunación con BCG. No presentaba fiebre ni otra 
clínica sistémica. Biopsia cutánea con resultado de inflamación cró-
nica granulomatosa necrotizante. No se encontraron bacilos ácido 
alcohol resistentes y el cultivo fue negativo para micobacterias. 
Caso 2: niña de 6 meses sin antecedentes de interés que consultó 
por una lesión eritematosa, longitudinal, supurativa y sobreelevada 
en región supraclavicular izquierda aparecida 3 meses después de 
la vacunación con BCG. La biopsia realizada mostró inflamación 
granulomatosa necrotizante a nivel dérmico. No se encontraron ba-
cilos acido-alcohol resistentes y el cultivo para micobacterias fue 
negativo.
Discusión: La vacunación con BCG se realiza de forma rutinaria en 
aquellos países donde la incidencia de tuberculosis es mayor al 1% 
o su prevalencia mayor del 10%, considerandose muy segura en pa-
cientes inmunocompetentes. Entre las complicaciones locales más 
frecuentes se incluyen eritema, abscesos, ulceración, formación de 
ampollas y queloides, las cuales en su mayoría se resuelven sin se-
cuelas. Las reacciones granulomatosas son muy raras y también se 
han visto en pacientes con melanoma y otras neoplasias que han 
recibido tratamiento con BCG. Con frecuencia los cultivos son ne-
gativos y no se encuentran bacilos acido alcohol resistentes en las 
biopsias. En los casos extensos se recomienda realizar tratamiento 
con cirugía, claritromicina o fármacos antituberculosos.
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19. INMUNODEFICIENCIA COMBINADA SEVERA Y LESIONES 
VERRUCOSAS DISEMINADAS

V. Alegría-Landa, C. Postigo-Llorente, A. Guerra-Tapia,  
V. Sanz-Motilva, G.H. Petiti-Martín, B. Rubio-González,  
J. Sanz-Bueno y F. Vanaclocha-Sebastián

Servicio de Dermatología. Hospital Universitario 12 de Octubre. 
Madrid. España.

Introducción: La epidermodisplasia verruciforme es una genoder-
matosis rara que se caracteriza por un aumento de la susceptibili-
dad a las infecciones diseminadas y persistentes por HPV. 
Clínicamente se caracteriza por la aparición de lesiones similares a 
la pitiriasis versicolor y verrugas planas que poseen potencial para 
la transformación maligna.
Caso clínico: Presentamos el caso clínico de un paciente de 18 
años que debutó a los 2 meses de edad con un cuadro de vías 
aéreas superiores y candidiasis oral recurrente. Pocos meses des-
pués es diagnosticado de dermatitis atópica presentando diversos 
brotes desde entonces. E paciente fué visto finalmente por el ser-
vicio de inmunodeficiencia de nuestro hospital siendo diagnostica-
do de inmunodeficiencia combinada severa. El paciente fue 
derivado a dermatología en el año 2007 por un cuadro caracteri-
zado por lesiones hiperqueratósicas y superficie descamativas en 
cuello y parte superior de hombros así como lesiones tipo mácula 
hipopigmentadas en área escapular bilateral y cara interna de 
miembros superiores. Se describe también la presencia de queili-
tis angular importante. Con la sospecha de pitiriasis versicolor y 
queilitis angular y candidiasis oral se solicita estudio microbioló-

gico. En el exudado orofaríngeo se cultivó Candida albicans y en 
las escamas de cuello no se cultivaron especies de Malassezia en 
el examen directo. Se realizó estudio anatomopatológico de una 
de las lesiones de hombro izquierdo objetivándose verrugas pla-
nas. Ante la sospecha de epidermodisplasia verruciforme se reali-
zó búsqueda y tipificación de HPV encontrándose el serotipo 5. EL 
paciente ha realizado diversos tratamientos tópicos, terapia foto-
dinámica así como acitretino oral con respuestas diversas. El pa-
ciente en edad adolescente, muestra baja adherencia a los 
tratamientos aunque ha permanecido estable durante los últimos 
años. No ha presentado lesiones sospechosas de malignidad duran-
te el seguimiento.
Discusión: La epidermodisplasia verrusiforme es una enfermedad 
crónica muy rara que se caracteriza por infecciones cutáneas por 
un grupo de virus HPV. La enfermedad suele manifestarse durante 
la infancia con lesiones diseminadas polimórficas. Más de 25 seroti-
pos específicos de HPV han sido descriptos aunque los serotipos 5 y 
8 se han asociado con mayor frecuencia en los casos de transforma-
ción maligna. Los tumores se caracterizan por un bajo potencial 
metastatizante. Los pacientes se presentan con lesiones disemina-
das que clínicamente se asemejan a las verrugas planas y máculas 
hipopigmentadas que se parecen a las lesiones de pitiriasis versico-
lor. Los estados de inmunosupresión representan una asociación 
reconocida con esta patología.
Conclusiones: Queremos resaltar la importancia de considerar la 
epidermodisplasia verruciforme ante cuadros de lesionespolimorfas 
en áreas foto-expuestas en pacientes con inmunodeficiencia com-
binada severa.
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20. EPIDERMODISPLASIA VERRUCIFORME ADQUIRIDA  
EN PACIENTES PEDIÁTRICOS CON INFECCIÓN POR EL VIH

I. Pau-Charlesa, M.A. Vicentea, C. Muñoz-Almagrob,  
M.A. González-Enseñata, P. Cañadasc, A. Noguerad y C. Fortunyd
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Introducción: La epidermodisplasia verruciforme adquirida (EVA) 
es una entidad dermatológica infrecuente descrita en pacientes con 
alteraciones en la immunidad celular, en especial en pacientes 
adultos con infección por el VIH. Se caracteriza por la presencia de 
múltiples lesiones cutáneas estables clínicamente sugestivas de in-
fección por HPV, bien sean en forma de verrugas planas, lesiones 
tipo pitiriasis versicolor o pápulas liquenoides, que afectan de for-
ma extensa la superficie corporal. Su descripción en pacientes en 
edad pediátrica es menos frecuente.
Material y métodos: Se incluyeron los pacientes con infección por 
VIH controlados en la unidad de Enfermedades Infecciosas del Hos-
pital Sant Joan de Déu de Barcelona, y que presentaban un cuadro 
clínico compatible con EVA. De los 98 pacientes controlados en la 
unidad, cinco cumplieron los criterios de inclusión. De ellos, se re-
cogió información relativa a los datos demográficos, presentación 
clínica, estado inmunológico, tratamientos antiretrovirales, contro-
les analíticos, PCR para VPH, evolución y respuesta a los tratamien-
tos ensayados.
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Resultados: Se estudiaron cinco pacientes (tres hombres y dos mu-
jeres), tres de los cuales estaban afectos de infección por VIH de 
transmisión vertical, y dos de transmisión parenteral, con edades 
comprendidas entre los 9 y los 20 años, y con una media de edad en 
el diagnóstico de las lesiones de 8 años y 8 meses. Cuando se diag-
nosticó la EVA, el tiempo de evolución medio de la infeccion por VIH 
en los pacientes era de 7 años. La mejoría del estado inmunológico 
atribuible al tratamiento antiretroviral no ha seguido una evolución 
paralela a la evolución de las lesiones cutáneas en la mayoría de los 
pacientes. Se han ensayado múltiples tratamientos médicos (reti-
noides tópicos, queratolíticos tópicos, imiquimod tópico, cidofovir 
tópico), con poca respuesta.
Discusión/conclusiones: Describimos cinco casos de una patología 
muy poco frecuente en el paciente pediátrico. Como en el adulto, 
la EVA tiene tendencia a empeorar con el inicio del tratamiento 
antiretroviral, y la evolución de las lesiones cutáneas no guarda 
relación con el estado inmunológico. Aunque en la literatura se 
reportan casos con buena respuesta a los tratamientos tópicos, en 
nuestra experiencia la respuesta terapéutica no ha sido satisfacto-
ria.
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21. ENCUESTA SOBRE FOTOPROTECCIÓN EN NIñOS  
DE ENTRE 12 Y 15 AñOS. ¿SABEN PROTEGERSE DEL SOL? 
INFLUENCIA Y PAPEL DEL DERMATÓLOGO

M. Salazar, M.J. Espiñeira y R. Naranjo

Servicio de Dermatología. Hospital Universitario San Cecilio. 
Granada. España.

Introducción: Los hábitos de fotoprotección en la infancia son cru-
ciales para la prevención de enfermedades malignas de la piel en la 
edad adulta. Los objetivos del presente trabajo son estudiar las 
costumbrs de protección solar en la población infantil entre 12 y 15 
años de edad; analizar si la técnica, modo y forma de protegerse 
del sol es realmente eficaz o si se aplica de forma correcta; conocer 
si el hábito de fotoprotegerse procede de una recomendación mé-
dica, de campañas publicitarias o de educación sanitaria primaria o 
secundaria y analizar las razones por las cuales los niños se prote-
gen o no del sol.
Material y métodos: Se ha realizado una encuesta con 10 preguntas 
clave sobre fotoprotección solar a un grupo de 142 niños de entre 
12 y 15 años de edad. La muestra se ha obtenido de un colegio de 
ESO de Granada.
Resultados: Los niños entre 12-15 años conocen la importancia de 
protegerse del sol para evitar enfermedades malignas (67%). La ma-
yoría usa crema protectora (79%), aunque de forma incorrecta (solo 
para ir a la playa el 80%, una sola aplicación el 63%). La mayoría 
conoce que exponerse al sol de 12 a 4 de la tarde en época estival 
es peligroso (94%), sin embargo se han quemado con el sol en varias 
ocasiones (62%). La influencia de protegerse del sol en su mayoría 

bien por estímulos del padre y/o la madre, que a su vez han sido 
concienciados de ello a través de campañas publicitarias y un por-
centaje menor por recomendación de un dermatólogo (19%). Los 
hábitos familiares influyen en el modo en que los niños perciben la 
importancia de la fotoprotección (el 76% asegura que en casa ade-
más de crema protectora se usa sombrilla y gorra).
Discusión: Este trabajo nos ha permitido concluir que la población 
infantil está cada vez mejor informada y concienciada sobre la im-
portancia de la fotoprotección, pero a pesar de ello aún son muchos 
los niños que siguen experimentando quemaduras solares en la in-
fancia, en su mayoría por mala técnica de protección solar y otros 
por rechazar el uso de cremas solares por resultar algo pesado e 
incómodo. Se deberían por tanto realizar más campañas de protec-
ción solar en los colegios y también desempeñar el propio dermató-
logo desde su consulta una labor de prevención primaria a través de 
los padres.
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22. HEMANGIOMAS SEGMENTARIOS DE LA INFANCIA: 
PRESENTACIÓN DE DOS CASOS

M. Evolea, M.J. Estebanb y J. Lópezc
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Introducción: Los hemangiomas infantiles (HI) son los tumores be-
nignos más frecuentes de la infancia. Su evolución natural es hacia 
la regresión espontánea y, generalmente, no suelen presentar com-
plicaciones asociadas. Dentro de los HI cutáneos existe un subgru-
po, poco frecuente, que se caracteriza por una afectación 
segmentaria de la piel y/o de las mucosas. Suelen ser tipo placa y 
se localizan, preferentemente, en la región cervicofacial o en la 
región lumbosacra y/o perineal. Este tipo de HI tiene una mayor 
probabilidad de asociarse a malformaciones estructurales y/o he-
mangiomas profundos. 
Casos clínicos: Presentamos dos casos de HI segmentario, uno loca-
lizado en la región mandibular izquierda y otro en la región sacra. 
Caso 1: niña de 4 meses de edad que ingresa en el hospital para 
estudio de estridor laríngeo. En la exploración clínica se observaron 
dos hemangiomas infantiles, uno localizado en labio inferior que se 
extendía a mucosa yugal izquierda y otro en la región torácica, una 
aplasia cutis preesternal y un rafe supraumbilical. La fibrobroncos-
copia demostró la presencia de un hemangioma subglótico que obs-
truía la luz en un 60%. La RM cerebral fue normal. No se observaron 
alteraciones en la fosa posterior cerebral, ni anomalías cardiacas ni 
en los grandes vasos ni alteraciones oculares. Caso 2: niña de 3 
meses de edad que consulta por un HI ulcerado localizado en el 
surco intergluteo derecho. En la RM se observó un lipoma del filum 
terminal, coxis hipoplásico y un hemangioma pélvico. Ambas pa-
cientes fueron tratadas con corticoides v.o. y propanolol, observán-
dose una rápida resolución de los hemangiomas viscerales.
Discusión: Los hemangiomas cervicofaciales segmentarios pueden 
asociarse a otras malformaciones recogidas con el acrónimo PHA-
CES, (malformaciones de la fosa posterior, hemangiomas, anomalías 
arteriales, cardiacas, oculares (eyes), hendiduras esternales (ster-
num) y/o rafe supraumbilical. Nuestro primer caso creemos que 
corresponde a una forma fruste de este síndrome, ya que sólo pre-
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sentaba un hemangioma segmentario facial y una malformación en 
la línea media ventral, que se extendía desde la región esternal 
hasta la región supraumbilical. Los HI segmentarios de la parte in-
ferior del tronco suelen asociarse con malformaciones genitourina-
rios y del raquis. Se han publicado con al menos tres acrónimos 
diferentes (PELVIS, SACRAL y LUMBAR), según las malformaciones 
asociadas. Nuestra segunda paciente presentaba un hemangioma 
segmentario en el pliegue interglúteo, y un hemangioma pélvico. 
Aunque presentaba una alteración del raquis no se observó ningún 
tipo de malformación genitourinaria. Ante un HI segmentario loca-
lizado en las regiones cervicofacial o lumbosacro/perineal, debe 
realizarse una ecografía y/o una RM para descartar la presencia 
malformaciones asociadas y/o hemangiomas profundos. Además 
debemos informar a los padres de los signos y síntomas clínicos que 
pueden aparecer ya que en algunos casos pueden presentar un he-
mangioma subglótico asociado.
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23. HEMANGIOMATOSIS NEONATAL DIFUSA

M. Armengot-Carbo, B. Rodrigo-Nicolás, R. Carmena, E. Quecedo, 
P. Molés, F. Millán, V. Pont, M. Velasco y E. Gimeno

Servicio de Dermatología. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. 
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Introducción: Los hemangiomas son neoplasias vasculares benignas 
que presentan una fase proliferativa inicial seguida de una fase in-
volutiva. Lo más frecuente es que aparezcan en las primeras sema-
nas o meses de vida, aunque algunos pueden estar presentes desde 
el nacimiento. La mayoría son lesiones únicas, pero un 30% de los 
pacientes presentan más de un hemangioma, y un 3% más de 51. La 
presencia de múltiples hemangiomas cutáneos puede acompañarse 
de hemangiomas viscerales constituyendo la denominada heman-
giomatosis neonatal difusa. Presentamos un caso con afectación 
hepática multifocal y autoinvolución de las lesiones.
Caso clínico: Varón de un mes de edad remitido a nuestra consulta 
por haber desarrollado a lo largo de las semanas previas múltiples 
lesiones cutáneas. A la exploración se evidenció la presencia de 8 
hemangiomas superficiales de pequeño tamaño distribuidos de for-
ma dispersa (cuero cabelludo, manos, muslos, rodillas y pie). El 
estado general estaba conservado y presentaba un buen desarrollo 
pondero-estatural. Ante la clínica se solicitó una ecografía abdomi-
nal y cerebral así como una analítica con función tiroidea y un es-
tudio de sangre oculta en heces. La ecografía hepática mostró 
imágenes hipodensas multifocales compatibles con hemangiomas, 
mientras que no se detectaron anomalías a nivel cerebral. Los es-
tudios analíticos no mostraron alteraciones significativas y no se 
halló sangre oculta en heces. Valorado por el Servicio Digestivo Pe-
diátrico, se le solicitó una resonancia magnética abdominal que 
confirmó la presencia multifocal de angiomas hepáticos de distintos 
tamaños (el mayor de 15 mm) sin afectación de otros órganos, y se 
estableció un seguimiento mensual con ecografía abdominal y aná-
lisis, sin ningún tratamiento. En los meses siguientes, el paciente 

mantuvo un desarrollo normal y las lesiones cutáneas y hepáticas 
permanecieron estables. A los 6 meses de edad se inició una involu-
ción progresiva de todas las lesiones, con resolución prácticamente 
completa al cumplir los 16 meses.
Discusión: Los niños con múltiples hemangiomas cutáneos tienen 
riesgo de asociar afectación visceral, fundamentalmente hepática 
(aunque también sistema nervioso central, tubo digestivo y pulmo-
nes). Por ello, en los niños menores de 6 meses que presentan 5 o 
más hemangiomas cutáneos está indicado un cribado mediante eco-
grafía abdominal1,2. La afectación hepática se ha clasificado en 3 
grupos: hemangiomas focales, multifocales y difusos2. Aunque ge-
neralmente son asintomáticos y no requieren tratamiento1, en al-
gunos pacientes pueden dar lugar a hepatomegalia, insuficiencia 
cardiaca congestiva, hipotiroidismo (por degradación de hormonas 
tiroideas) o fallo hepático fulminante3. Por ello, hay que llevar a 
cabo un estrecho seguimiento clínico, atendiendo sobre todo a los 
parámetros de crecimiento y las dificultades en la alimentación, así 
como llevando a cabo una adecuada exploración física (incluyendo 
auscultación cardiaca y palpación abdominal). Un retraso del creci-
miento puede ser manifestación de hipotiroidismo o compromiso 
cardíaco, y la fatiga y diaforesis pueden reflejar insuficiencia car-
diaca3. En nuestro caso, la afectación hepática en su variante mul-
tifocal, con hemangiomas de pequeño tamaño y ausencia de 
manifestaciones clínicas, permitió mantener una actitud expectan-
te con controles ecográficos mensuales2 y finalmente todas las le-
siones acabaron involucionando. En caso de precisar tratamiento, 
el propanolol está mostrando ser una opción eficaz y segura en re-
cientes estudios3. Otras opciones son los corticoides sistémicos, el 
interferón o la vincristina3.
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24. ANGIOMAS CON PROPANOLOL
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G. Osorio y J. Escudero
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Introducción: Los hemangiomas infantiles son los tumores benig-
nos más frecuentes en la infancia y consisten en neoplasias vascu-
lares benignas que crecen por una rápida proliferación celular a 
partir de las células endoteliales. Aproximadamente un 20% de los 
hemangiomas en el transcurso de su fase de crecimiento dan lugar 
a complicaciones, generalmente locales, como la compresión u 
obstrucción de estructuras importantes (ojos, nariz, boca, vía 
aérea, etc). Es conocida la reducción progresiva espontánea a 
partir de una determinada edad, por lo que solo es necesario tra-
tar los hemangiomas de gran tamaño o con complicaciones. El 
tratamiento de elección clásico son los glucocorticoides. En los 
últimos años, han surgido algunas publicaciones sobre el uso del 
propanolol en el tratamiento del hemangioma infantil. Aunque no 
hay importantes ensayos clínicos publicados con respecto al trata-
miento del hemangioma infantil con propanolol, si hay publicadas 
pequeñas series de casos de niños en los que se refleja un buen 
resultado con este tratamiento.
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Casos clínicos: Presentamos 3 casos de angiomas tratados con pro-
panolol en nuestro Servicio durante los años 2010 y 2011. Caso 1: 
niña de 6 semanas de vida con hemangioma infantil en mama iz-
quierda de rápido crecimiento. Caso 2: niña de 8 semanas de vida 
con hemangioma infantil en raíz nasal cercano a canto interno iz-
quierdo en fase de crecimiento intenso con afectación palpebral. 
Caso 3: niño de 12 semanas de vida con hemangioma facial extenso 
en lado derecho. Todos fueron tratados con propanolol por vía oral 
a dosis de 0,5 mg/kg/d repartidos en dos tomas diarias, con 
aumento progresivo de dosis hasta llegar a 2 mg/kg/d. No se pre-
sentaron efectos adversos y se obtuvieron muy buenos resultados.
Conclusiones: Los hemangiomas infantiles son los tumores vascula-
res benignos más frecuentes en la infancia, los cuales ocurren en su 
mayoría en los pacientes pretérmino y en un 80% afectan cabeza y 
cuello con serias complicaciones hasta en un 20% de los pacientes. 
Su ritmo evolutivo se caracteriza por una fase proliferativa y otra 
involutiva que pueden durar años. Presentamos una serie de 3 casos 
de pacientes con angiomas atendidos en consulta de dermatología 
pediátrica del Hospital Universitario de Valme, tratados con propa-
nolol por vía oral a 2 mg/kg/d con muy buenos resultados.
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25. TELANGIECTASIA BENIGNA HEREDITARIA  
EN DOS GEMELAS SIN HISTORIA FAMILIAR
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Complejo Hospitalario Insular Universitario Materno Infantil.  
Las Palmas de Gran Canaria. España.

Introducción: Las malformaciones capilares (MC) son anomalías 
vasculares frecuentes en los recién nacidos. Sin embargo los casos 
adquiridos son relativamente raros y en la infancia se han asociado 
sobre todo a traumatismo previo. Se han comunicado familias que 
presentan estas malformaciones heredadas con carácter autosómi-
co dominante. La telangiectasia benigna hereditaria (TBH) es un 
raro trastorno genético autosómico dominante considerado como la 
variante benigna de la telangiectasia hemorrágica hereditaria, que 
se presenta de manera adquirida en la infancia. Se caracteriza por 
manifestarse en pacientes sin historia de hemorragias u enferme-
dad sistémica, con una clínica cutánea muy polimorfa (desde mácu-
las eritematosas a telangiectasias tipo araña vascular o puntiformes) 
respetando las mucosas.
Caso clínico: Presentamos el caso de dos niñas gemelas (monoco-
riales biamnióticas) de 3 años, sin antecedentes familiares ni per-
sonales de interés, que acudieron a consulta por la aparición casi 
simultánea de lesiones cutáneas asintomáticas aproximadamente 
un año antes, de crecimiento progresivo y que habían aumentado 
en número en ese tiempo. Los padres no referían antecedente de 
traumatismos previos y negaban la presencia de lesiones parecidas 
en la hermana mayor. A la exploración física presentaban máculas 
eritemato-rosadas con telangiectasias en la superficie, de bordes 
poco netos e irregulares, localizadas en distintas áreas de la super-
ficie corporal y distribuidas al azar de manera bilateral y asimétri-
ca. Las lesiones no desaparecían a la vitro-presión. No se observaron 
lesiones en mucosas. Con el juicio clínico de malformación capilar 
se procedió a la realización de una biopsia cutánea. El estudio his-
tológico mostró una capa córnea y una epidermis normales, y en 
dermis superficial, capilares y vénulas post-capilares de pared fina 

y luz dilatada. Seis meses después, las lesiones se mantenían esta-
bles y las niñas seguían asintomáticas.
Discusión: Las malformaciones capilares y la telangiectasia benigna 
hereditaria se han considerado como dos trastornos distintos por las 
diferentes manifestaciones clínicas cutáneas. Sin embargo el sola-
pamiento entre estos dos fenotipos descrito en muchas familias, el 
descubrimiento que un mismo locus (CMC1) en el cromosoma 5 está 
implicado en ambas enfermedades y el hecho de que comparten los 
mismos hallazgos histológicos, sugiere la posibilidad de que MC y 
TBH sean en realidad distintas presentaciones de un único trastor-
no1. Como diagnóstico de los casos que presentamos consideramos 
ambas entidades aunque por la presentación bilateral de las lesio-
nes, la manifestación clínica, la ausencia de antecedentes de trau-
matismo previo y la aparición de las lesiones en ambas gemelas 
consideramos más plausible el diagnóstico de TBH. En la literatura 
hemos encontrado sólo dos casos descritos de TBH sin historia fami-
liar2,3; nosotros aportamos otro caso en dos gemelas monocoriales.
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26. QUERATODERMIA PALMOPLANTAR HEREDITARIA  
TIPO VÖRNER EN UNA LACTANTE

A.F. Monteagudoa, I. Betllocha, J.C. Pascualb, N. Latorrea, P. Soroa  
y P. Arribasa

aSección de Dermatología. Hospital General Universitario  
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España.

Introducción: Las queratodermias palmoplantares (QPP) represen-
tan un grupo heterogéneo de alteraciones cutáneas que comparten 
la presencia de hiperqueratosis en palmas y plantas y que pueden 
ser hereditarias o adquiridas. Las QPP hereditarias se clasifican en 
base a la distribución de las lesiones (focal o difusa), tipo de heren-
cia y hallazgos histopatológicos. La confirmación se puede obtener 
mediante el estudio genético.
Caso clínico: Presentamos el caso de una niña sana de un año de 
edad que desde los 6 meses presentaba un engrosamiento progresi-
vo de la piel de palmas y plantas. A la exploración se observaba una 
piel engrosada con una hiperqueratosis de coloración discretamen-
te anaranjada, de distribución bilateral y simétrica, delimitada de 
forma nítida de la superficie volar de manos y pies (no transgre-
diens). No tenía antecedentes de ampollas, fisuras ni dolor, La niña 
no presentaba alteraciones en los dientes, pelo ni en uñas, como 
tampoco hiperhidrosis, sordera u otros síntomas relacionados. 
Como antecedentes familiares destacaba que su padre y su abuelo 
paterno presentaban también una QPP, que no habían sido diagnos-
ticadas y sólo tratadas con emolientes. En el caso del padre, la 
queratodermia tenía un carácter marcadamente hiperqueratósico, 
con fisuración importante a nivel de talones y sin ampollas. Tampo-
co presentaba otras alteraciones. Se tomó una biopsia de la palma 
de la mano de la niña y el padre. La histología mostró una hiperque-
ratosis epidermolítica con degeneración de queratinocitos en las 
capas espinosa y granular. Ambas biopsias eran prácticamente su-
perponibles, salvo por una hiperqueratosis más marcada en el caso 
del padre. El diagnóstico final fue de queratodermia palmoplantar 
difusa epidermolítica (QPPE), Tipo Vörner. Se decidió completar la 
filiación del cuadro con el estudio de las queratinas 1 y 9.
Discusión: La QPPE, es la forma de queratodermia palmoplantar 
hereditaria más frecuente, con un patrón autosómico dominante. 
Clínicamente es indistinguible de la QPP difusa de Thost-Unna de la 
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que se diferencia por la histología y por la mutación en el gen que 
codifica las queratinas 1 y 9. Esta última forma está implicada es-
tructuralmente en las capas suprabasales de la epidermis de plan-
tas y palmas. La QPPE suele presentarse a los pocos meses del 
nacimiento como un engrosamiento progresivo de la piel de palmas 
y plantas de aspecto cerúleo que va adquiriendo una coloración 
amarillo anaranjada, con eritema en los bordes. Este engrosamien-
to afecta a cara lateral de dedos pero no dorso de manos y pies (no 
trangrediens). También puede asociar hiperhidrosis, hiperquerato-
sis puntacta y tendencia a infecciones micóticas. El tratamiento 
consiste en queratolíticos, y en casos graves retinoides orales. Pre-
sentamos el caso de una lactante con diagnóstico de QPPE tipo 
Vörner de inicio temprano, en que la clínica y los antecedentes 
familiares permitieron orientar el diagnóstico, confirmado poste-
riormente mediante estudio histológico y pendiente de estudio ge-
nético. La correcta filiación de una QPP hereditaria es importante 
para asesorar las posibilidades terapéuticas y establecer un pronós-
tico.
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27. GRANULOMA ASÉPTICO FACIAL IDIOPÁTICO
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M. Lovab y A. Sanzc
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Introducción: El granuloma aséptico facial idiopático (GAFI), es 
una entidad pediátrica caracterizada por la aparición de uno o más 
nódulos no dolorosos, eritematosos o violáceos en el área facial, 
preferentemente localizados en mejillas y/o párpados. Presentan 
un curso benigno que dura de pocos meses a un año y normalmente 
curan sin dejar cicatrices. El estudio anatomopatológico muestra 
una reacción inflamatoria granulomatosa similar a la observada en 
los granulomas producidos por cuerpos extraños o por agentes in-
fecciosos como las micobacterias.
Caso clínico: Paciente de 2 años de edad, sin antecedentes médi-
cos de interés, que es remitida a nuestra consulta por presentar, 
desde hace unos 2 meses, una lesión nodular asintomática en me-
jilla izquierda. A la exploración, podíamos observar un nódulo eri-
tematovioláceo de aproximadamente 1 cm de diámetro, no 
doloroso y no fluctuante a la palpación. Se descartó etiología in-
fecciosa, y se realizó una biopsia cutánea de dicha lesión. El estu-
dio anatomopatológico mostraba una marcada inflamación de la 
dermis, constituida por histiocitos aislados o formando granulo-
mas mal definidos acompañados de algunas células gigantes mul-
tinucleadas y entremezclados con linfocitos, células plasmáticas 
y neutrófilos, sin llegar a formar granulomas supurativos. Con es-
tos hallazgos, pudo filiarse el cuadro como granuloma aséptico 
facial idiopático. Tras 4 meses de la primera visita, la lesión había 
desaparecido totalmente, persistiendo una leve coloración rosada 
en su lugar.
Conclusiones/discusión: No se conoce la etiología exacta del GAFI, 
se postula que pueda estar relacionada con un proceso granuloma-
toso alrededor de un resto embriológico, o que sea una manifesta-
ción incluida en el espectro de la rosácea granulomatosa en la 
infancia. El diagnóstico diferencial incluye tumores benignos, infec-

ciones bacterianas, fúngicas, o producidas por micobacterias o pa-
rásitos, principalmente Leishmania. Hemos querido presentar este 
caso para enfatizar la importancia de considerar el GAFI en el diag-
nóstico diferencial de nódulos faciales adquiridos en la edad pediá-
trica. Es importante informar sobre la benignidad de este proceso y 
se recomienda realizar un seguimiento hasta su resolución.
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28. PIODERMITIS FRÍA, LA GRAN OLVIDADA
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Introducción: La piodermitis fría es una entidad poco reportada 
aunque frecuente en la práctica clínica diaria. Aparece en la edad 
pediátrica y, aunque su etiología es desconocida, presenta una evo-
lución benigna con resolución en el plazo de varios meses y sin ne-
cesidad de tratamientos agresivos.
Casos clínicos: Caso 1: niño de 7 años sin antecedentes de interés 
que presenta una lesión de dos meses de evolución localizada en 
mejilla derecha. A la exploración física se aprecia un nódulo rojo-
violáceo, de 2,5 x 2 cm, bordes bien definidos, superficie blanda, 
asintomático y sin aumento de temperatura. Se inicia tratamiento 
con antisépticos y antibiótico tópico (ácido fusídico) con buena res-
puesta al mismo. Caso 2: niña de 13 años que consulta por una le-
sión de 1 mes de evolución localizada en mejilla derecha 
consistente en un nódulo violáceo, 2 x 2 cm, consistencia blanda, 
no doloroso, que se resolvió en 3 meses tras un tratamiento conser-
vador con antisépticos y antibióticos tópicos (ácido fusídico y mu-
pirocina).
Conclusiones: La piodermitis fría o “granuloma facial aséptico idio-
pático” se caracteriza por la aparición en cara (sobre todo, mejillas 
y párpados) de un nódulo rojo-violáceo, de consistencia blanda o 
elástica, no doloroso. Este cuadro es exclusivo de la infancia apare-
ciendo entre los 8 meses y los 13 años. Su evolución es benigna 
persistiendo varios meses o un año hasta su resolución espontánea. 
La fisiopatogenia es desconocida; probablemente tenga relación 
con picaduras o mínimos traumatismos. Histológicamente, los ha-
llazgos son similares a los de un granuloma a cuerpo extraño o por 
infecciones. En la ultrasonografía se aprecia una lesión dérmica 
sólida, bien delimitada e hipoecoica. Los exámenes microbiológicos 
son negativos, salvo aquellos casos en que haya sobreinfección. Los 
antisépticos o antibióticos tópicos generalmente son suficientes 
para la resolución y en pocos casos se requiere la extirpación qui-
rúrgica. Es importante llevar a cabo el diagnóstico diferencial con 
tumores benignos (pilomatricomas, quistes epidérmicos/dermoi-
des), granulomas a cuerpo extraño, infecciones (piodermitis, leish-
maniasis, micobacteriosis, tiñas), malformaciones o tumores 
vasculares y acné nódulo-quístico de la infancia.
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29. PITIRIASIS RUBRA PILARIS CIRCUNSCRITA JUVENIL
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Introducción: La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis 
poco frecuente de carácter inflamatorio y etiopatogenia descono-
cida. Se caracteriza por la presencia de pápulas foliculares sobre 
una base eritematosa y placas rojo-anaranjadas con islotes de piel 
sana. Se distinguen diferentes tipos, según la edad de inicio y la 
distribución de las lesiones. La mayoría de los casos son adquiridos, 
aunque se ha reportado algún caso familiar.
Caso clínico: Niña de 4 años de edad, sin antecedentes médicos de 
interés e historia familiar no conocida (adoptada), que es remitida 
por empeoramiento de lesiones palmares valoradas previamente, 
con sospecha diagnóstica de dermatitis de las piscinas, ya que úni-
camente presentaba una ligera descamación a nivel de los pulpejos 
de los dedos, coincidiendo con el inicio de un curso de natación 
como factor desencadenante. Actualmente a nivel palmoplantar se 
observan escamas adheridas, sobre un fondo de coloración asalmo-
nada, superficie brillante y presencia de fisuras. Presenta además, 
en codos y rodillas, placas bien delimitadas, de superficie rugosa, 
compuestas por pápulas perifoliculares agrupadas (no presentes en 
el momento de la consulta inicial). Se realiza biopsia a nivel de 
codo y palma, con resultado anatomopatológico sugestivo de piti-
riasis rubra pilaris por lo que se instaura tratamiento con emolien-
tes, calcipotriol y tazaroteno tópicos, obteniendo una mejoría 
discreta de las lesiones.
Conclusiones: Presentamos el caso de una niña con PRP tipo IV/
juvenil circunscrita. Este tipo de PRP representa el 25% de los casos 
y se caracteriza por placas eritematosas con pápulas perifoliculares 
queratósicas de predominio en codos y rodillas. Puede asociar una 
queratodermia palmoplantar rojo-anaranjada. Histológicamente se 
caracteriza por una dermatitis psoriasiforme con hiperqueratosis 
irregular y paraqueratosis alternante vertical y horizontal (patrón 
en damero o en escalera). Esta entidad suele aparecer entre los 3 y 
los 10 años de edad y desaparece a los 3 años de evolución aproxi-
madamente, aunque su curso es incierto. Habitualmente no progre-
sa hacia formas generalizadas. En general, el tratamiento para la 
PRP es empírico y en función de la extensión de la enfermedad se 
emplearan preparados tópicos y/o sistémicos. Dado que la forma 
circunscrita juvenil puede remitir de forma espontánea y que las 
terapias sistémicas pueden tener una elevada toxicidad, es prefe-
rible emplear tratamientos menos agresivos.
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30. PITIRIASIS LIQUENOIDE LOCALIZADA
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Introducción: La pitiriasis liquenoide es una dermatosis de etiolo-
gía desconocida que se presenta con mayor frecuencia en niños y 
adolescentes. Aunque se han descrito dos formas clínicas, la aguda 
y la crónica, ambas pueden coexistir y considerarse como dos ex-
tremos clínicos dentro del espectro de una misma enfermedad. 
Presentamos un caso con lesiones limitadas en una región corpo-
ral.
Caso clínico: Niña de 6 años de edad, sin antecedentes personales 
de interés, que consulta por la aparición de lesiones cutáneas en la 
raíz del miembro superior derecho y la zona pectoral. La madre 
refería la presencia de varios brotes de lesiones similares, asinto-
máticas en los últimos tres meses. A la exploración física se obser-
vaban pápulas eritematodescamativas en el brazo derecho y la zona 
pectoral. Se realizó una biopsia cutánea que junto con los hallazgos 
clínicos permitió establecer el diagnóstico de pitiriasis liquenoide 
localizada. Se empleó helioterapia con buena respuesta resolvién-
dose con una hipopigmentación residual de las zonas afectas. Du-
rante los dos años de seguimiento ha presentado brotes ocasionales 
de menor intensidad, siempre localizados en la misma zona.
Discusión: Las formas localizadas de pitiriasis liquenoide son ex-
cepcionales, en su mayoría de localización acral, aunque también 
se han publicado dos casos con afectación en tronco, siendo uno en 
el abdomen y el otro de forma segmentaria en el hemitórax izquier-
do. La patogenia de la pitiriasis liquenoide no se conoce con exac-
titud, aunque la hipótesis más aceptada sugiere una reacción 
inmunológica o de hipersensibilidad ante un agente infeccioso. El 
mecanismo por el cual estos pacientes presentan una afectación 
tan localizada todavía se desconoce.
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31. ERITEMA MULTIFORME SECUNDARIO A 
PARAFENILENDIAMINA POR TATUAJE DE HENNA
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Introducción: La parafenilendiamina es una sustancia muy sensibi-
lizante presente en muchas ocasiones en los tatuajes de henna na-
tural. Presentamos un cuadro de eritema multiforme secundario a 
este tipo de tatuaje.
Caso clínico: Varón de 7 años de edad con lesiones pápulo-eritma-
tosas, edematosas fijas algunas en forma de diana, predomina en 
extremidades superiores e inferiores. En su pierna derecha presen-
taba una lesión eritemato-eccematosa en forma de delfín, un mes 
antes se había realizado un tatuaje de henna en esa área. Presen-
taba un buen estado general sin historia reciente de herpes simple 
ni toma de fármacos. Con corticoides tópicos se resolvieron las le-
siones dejando una hipopigmentación en la zona del tatuaje que se 
resolvió espontáneamente en el plazo de 3 meses. Las pruebas epi-
cutáneas demostraron una reacción positiva moderada a la parafe-
nilendiamina.
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Discusión: La henna es un pigmento de origen vegetal con gran 
afinidad por los queratinocitos y por ello se utiliza para realizar 
tatuajes temporales, adquiriendo un tono rojizo. Estos tatuajes 
constituyen una práctica habitual entre niños y adolescentes en las 
épocas estivales. La henna apenas da problemas pero como le aña-
den parafenilendiamina (PPD) para oscurecer el tatuaje y que este 
permanezca más tiempo en la piel, es cuando surgen más efectos 
secundarios. La PPD es un potente sensibilizante presente princi-
palmente en cosméticos, tintes de cabello, gomas y tintas de im-
presión. Sobretodo se han descrito eccemas de contacto por 
tatuajes temporales atribuidos a la PPD y casos graves de incluso 
angioedema generalizado. El eritema multiforme también se ha 
descrito por sustancias tópicas como los corticoides tópicos, la ni-
troglicerina o el imiquimod entre otros. En la literatura hay 4 casos 
similares al nuestro, creemos que se trata de una reacción mediada 
por complejos inmunes tipo III (eritema multiforme) asociada a una 
hipersesnsibilidad retardada tipo IV (la dermatitis de contacto). Es 
importante informar a los pacientes de la presencia de esta sustan-
cia en la vida cotidiana e incluso avisar de posibles reacciones cru-
zadas con otros alérgenos como los parabenos.
Conclusiones: Dados los potenciales efectos secundarios de la pa-
rafenilendiamina en estos tatuajes de henna deberían prohibir la 
adición de esta sustancia. Debemos conocer esta práctica para po-
der sospechar que la causa de los efectos secundarios puede ser 
este alérgeno y así poder avisar de otros posibles problemas con 
otros productos de uso cotidiano que también lo contienen.
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32. PÁPULAS UMBILICADAS EN EL PENE

B. Rodrigo-Nicolása, M. Armengot-Carbóa, E. Gimenoa, P. Molésa,  
V. Ponta, E. Quecedoa, M. Velascoa, F. Millána, R. Carmenaa  
y P. Navarrob

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Arnau de Vilanova de Valencia. España.

Introducción: La hiperplasia sebácea (HS) es un aumento benigno 
del tamaño del lóbulo sebáceo alrededor del infundíbulo folicular, 
y por ello suele aparecer en áreas pilosas. Afecta a personas de 
edad media o avanzada, localizándose habitualmente en áreas con 
daño actínico como la cara. Por su llamativa clínica, y su localiza-
ción y edad de presentación excepcionales, presentamos el caso de 
un niño de 12 años con HS en el pene.
Caso clínico: Un varón de 12 años fue remitido a nuestra consulta 
para descartar la presencia de lesiones de molluscum contagiosum 
o condilomas acuminados en el prepucio. A la exploración presen-
taba dos pápulas del color de la piel normal, de superficie no per-
lada, umbilicadas centralmente y asintomáticas. Junto a estas se 
apreciaban múltiples pápulas blanco-amarillentas de aproximada-
mente 1 mm de diámetro, sugestivas de gránulos de Fordyce. Con 
la sospecha clínica de HS se extirparon mediante rebanado las de 
mayor tamaño, cuyo estudio histopatológico confirmó el diagnósti-
co.
Discusión: Aunque no es localización típica, no es infrecuente que 
las glándulas sebáceas puedan presentarse en mucosa oral, vulva o 
pene. En éste pueden encontrarse los gránulos de Fordyce y las 
glándulas de Tyson como glándulas sebáceas modificadas. Existen 

varios casos descritos de hiperplasias sebáceas de localización ge-
nital, algunos de ellos describiendo un patrón de distribución lineal 
típico. Sin embargo, se ha descrito como excepcional su aparición 
en edades tempranas. En conclusión, en niños la HS debería incluir-
se, junto con las infecciones víricas, entre los posibles diagnósticos 
ante la presencia de pápulas umbilicadas en el pene.
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33. DERMATITIS PERIORIFICIAL DEL LACTANTE

A. Torrelo, L. Bagazgoitia y A. Hernández-Martín

Hospital del Niño Jesús. Madrid. España.

Introducción: La dermatitis periorificial (DPO) cursa con pápulas y 
pústulas localizadas alrededor de la boca, nariz y ojos. Puede apa-
recer a cualquier edad, pero se ha descrito muy poco en lactan-
tes.
Material y métodos: Presentamos una serie de 17 lactantes, meno-
res de 24 meses de edad, con DPO. Se registran los datos clínicos y 
factores desencadenantes de la erupción.
Resultados: En la POD del lactante hay una baja tasa de extensión 
a regiones perinasal y periocular. No se recoge asociación con rosá-
cea, pero hay una alta incidencia de eczema perioral coexistente. 
Se recogen numerosos factores irritativos que afectan a la región 
perioral. El tratamiento con tacrólimus 0,03% o pimecrólimus 1% 
fue eficaz en todos los pacientes, aunque en 3 la erupción reapare-
ció tras su retirada.
Conclusiones: La DPO en lactantes muestra rasgos distintivos de la 
DPO de niños mayores y adolescentes.
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34. FOLICULITIS PSEUDOLINFOMATOSA

J.M. Seguraa, A.J. Ojedaa, M.D. Fernándeza, M. Lovaa, D.J. Godoya, 
A. Veraa y A. Sanzb

aServicio de Dermatología; Servicio de Anatomía Patológica. 
Complejo Hospitalario Carlos Haya. Málaga. España.

Introducción: La foliculitis pseudolinfomatosa (FP) fue descrita por 
primera vez en 1986 como una variante distinta de pseudolinfoma, 
caracterizándose por un denso infiltrado linfoide acompañado de 
hiperplasia de los folículos pilosos. Se presenta con mayor frecuen-
cia en la cara como un nódulo solitario rojo o violáceo, no ulcerado. 
Por lo general, es de corta duración y, cuando no es totalmente 
extirpado, tiende a la regresión espontánea. No hay diferencia por 
sexos y, aunque hay un amplio rango de edad (2-67 años), es muy 
infrecuente en la edad pediátrica, ya que la mayoría de pacientes 
se encuentran en la cuarta década.
Caso clínico: Niña de 7 años que consultó por presentar desde hacía 
un mes un nódulo eritematoso infiltrado localizado en mejilla iz-
quierda. No había antecedentes de picaduras de insectos ni ingesta 
reciente de medicamentos. Se realizó biopsia punch que fue infor-
mada de FP. Se pautó tratamiento con inyección intralesional de cor-
ticoide y tras una única infiltración la lesión desapareció totalmente. 
Tras 6 meses de seguimiento no se objetiva recidiva lesional.



Resúmenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatología Pediátrica 163

Discusión: Aunque en la mayoría de los casos la etiología de la FP 
es desconocida, ocasionalmente puede existir una historia previa 
de picadura de insecto. El sorprendente y llamativo foliculo centris-
mo de la población de células dendríticas sugiere que la condición 
representa más probablemente una reacción de hipersensibilidad 
exuberante a un antígeno folicular aún no identificado. La lesión se 
caracteriza por un denso infiltrado nodular o difuso foliculotropo, 
por lo general separado de la epidermis por una zona Grenz y a 
menudo afectando el tejido subcutáneo. El infiltrado se compone 
de linfocitos con un número variable de histiocitos, inmunoblastos 
y células plasmáticas. Los histiocitos se encuentran a menudo agru-
pados en torno a los folículos pilosos y glándulas sebáceas infiltra-
das. El depósito de mucina, por definición, está ausente. El 
infiltrado se compone de una población mixta de células T(CD3 
+yCD5+)yB(CD20 +yCD79a+). Las células T CD8+ son escasas. Los 
histiocitos variablemente expresan CD68o proteína S-100yCD1a. Los 
estudios de reordenamiento genético son negativos.
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35. FOLICULITIS EOSINOFÍLICA DE LA INFANCIA

B. Péreza, L. Alonsoa, C. Gonzálezb y P. Jaéna

aServicio de Dermatología; bServicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Ramón y Cajal. Madrid. España.

Introducción: La foliculitis pustulosa eosinofílica de la infancia es 
una enfermedad inflamatoria de causa desconocida, que cursa con 
brotes recurrentes de lesiones pustulosas localizadas principalmen-
te en el cuero cabelludo. El cuadro tiende a la resolución espontá-
nea en el transcurso de varios meses o años.
Caso clínico: Paciente varón de 23 meses de edad que consulta por 
pústulas agrupadas sobre un fondo levemente eritematoso, locali-
zadas en cuero cabelludo, con alguna lesión aislada en frente y 
tronco. Las lesiones eran pruriginosas. En los últimos 7 u 8 meses 
había presentado brotes de lesiones similares, si bien se localizaban 
exclusivamente en cuero cabelludo. Cada brote duraba entre 2 y 3 
semanas. Ningún familiar presentaba lesiones. Se tomaron cultivos 
en dos ocasiones, que resultaron negativos. El paciente había sido 
tratado previamente con griseofulvina oral por sospecha de tinea 
capitis, sin mejoría. También había recibido mupirocina tópica y 
corticoides tópicos de mediana potencia. En el momento de la con-
sulta se efectuó una analítica en la que se observó una eosinofilia 
periférica. Se tomó una biopsia del cuero cabelludo, en la que se 
observaba un infiltrado inflamatorio folicular, con predominio de 
eosinófilos. La tinción de PAS fue negativa al igual que el estudio 
inmunohistoquímico para CD1a. Con estos hallazgos se estableció el 
diagnóstico de foliculitis eosinofílica de la infancia, y se pautó tra-
tamiento con corticoides tópicos de mediana potencia.
Discusión: La foliculitis pustulosa eosinofílica es una enfermedad 
idiopática, poco frecuente, caracterizada por la aparición de pápu-
las y pústulas foliculares, estériles, con abundantes eosinófilos. La 
variante infantil fue descrita por Lucky en 1984, quien la consideró 
diferente de la forma del adulto descrita inicialmente por Ofuji. Se 
presenta en los primeros meses de vida y se caracteriza por la apa-
rición de brotes recurrentes de pápulas y pústulas que se localizan 
sobre todo en el cuero cabelludo, aunque puden aparecer lesiones 

aisladas en la cara, el cuello, tronco y extremidades. Tienden a la 
resolución espontánea en varias semanas, aunque el tratamiento 
con corticoides tópicos y antihistamínicos orales puede reducir la 
duración del brote. La enfermedad tiende a remitir espontánea-
mente, aunque puede prolongarse varios años. Debe plantearse 
diagnóstico diferencial con foliculitis bacterianas, herpes simple, 
infección fúngica, escabiosis y acropustulosis infantil, así como his-
tiocitosis de células de Langerhans. En los neonatos debe diferen-
ciarse del eritema tóxico neonatal y la melanosis pustulosa. Los 
cultivos, la historia clínica y la histología permiten excluir estos 
diagnósticos. A menudo estos pacientes son tratados con antibióti-
cos en repetidas ocasiones antes de llegar al diagnóstico, por lo que 
es importante considerar esta entidad para tranquilizar a los padres 
y evitar tratamientos intempestivos.
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36. ALOPECIA AREATA UNIVERSAL EN MENORES 
DE 2 AñOS

M.J. Espiñeira-Carmona, M.C. Salazar-Nievas, A. Almodóvar-Real, 
M.T. Gutiérrez-Salmerón y R. Naranjo-Sintes

Departamento de Dermatología. Hospital Universitario San 
Cecilio. Granada. España.

Introducción: La alopecia areata es una causa común de pérdida de 
cabello no cicatricial en niños y adultos. Muy pocos casos de alope-
cia areata universal en niños menores de 2 años de edad han sido 
descritos en la literatura. Se describen dos casos de alopecia areata 
universal en 2 niñas de 2 años de edad.
Casos clínicos: Caso 1: paciente de sexo femenino de 2 años de 
edad con alopecia areata universal desde el año de edad. Antece-
dentes familiares de dermatitis atópica en padres, no antecedentes 
de enfermedades autoinmunes ni tiroideas. No presenta dermatitis 
atópica, si alteraciones ungueales. Realizó tratamiento sin éxito 
con corticoides tópicos y minoxidil, no se instauró tratamiento sis-
témico por indicación familiar. Actualmente sin tratamiento. Caso 
2: paciente de sexo femenino de 2 años de edad con alopecia uni-
versal desde el año de edad. También presenta antecedentes fami-
liares de atopia, madre con psoriasis, no antecedentes de 
enfermedades autoinmunes o tiroides. Antecedentes personales de 
dermatitis atópica, presenta alteraciones ungueales. Se instauró 
tratamiento con corticoides tópicos y minoxidil, obteniéndose re-
población completa, pero a los 4 meses aparición de placas de alo-
pecia, la madre suspendió el tratamiento y aparición de alopecia 
universal. Realizó tratamiento con corticoides orales sin mejoría, 
actualmente con tratamiento tópico.
Discusión: La alopecia areata es una enfermedad autoinmune con 
predisposición genética e influenciada por factores ambientales. La 
base genética se explica por una mayor incidencia familiar, con una 
historia familiar positiva en un 10 a 42% de los pacientes y la aso-
ciación con ciertos HLA. Poco se ha escrito sobre el curso clínico y 
la incidencia de la alopecia areata en los recién nacidos y niños muy 
pequeños. A pesar de la aparición de la alopecia areata en niños 
menores de 16 años de edad es común y se ha descrito en aproxi-
madamente el 21 y 24% de los pacientes, el inicio antes de los 2 
años se ha estimado que ocurre en sólo el 1-2% de los pacientes con 
alopecia areata, con muy pocos casos publicados de niños menores 
de 6 meses de edad. La forma más común de presentación son los 
parches circunscritos de alopecia, pero el caso de alopecia univer-
sal también se ha informado en un bebé. El inicio temprano de la 
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enfermedad es considerado como un marcador de enfermedad se-
vera. Se ha observado que el 71% de los niños con inicio de AA antes 
de los 2 años de edad progresan a formas más severas como la alo-
pecia total y la alopecia universal. Una historia familiar positiva de 
AA, la atopia, o enfermedades autoinmunes es más frecuente en 
este grupo de pacientes. Aportamos 2 casos de alopecia areata uni-
versal en edades menores de 2 años. Pensamos que la incidencia en 
este grupo de edad es más frecuente de lo que se supone.
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37. TRATAMIENTO DEL ACNÉ INFANTIL SEVERO  
CON ISOTRETINOÍNA

B. Echeverríaa, A. Martorell-Calatayuda, E. Nagorea y A. Torrelob

aInstituto Valenciano de Oncología. Valencia. España. bHospital 
del Niño Jesús. Madrid. España.

Introducción: El acné infantil es una condición infrecuente y de 
difícil manejo, puesto que los tratamientos sistémicos de los que 
son subsidiarios conllevan alteraciones óseas y dentarias (tetracicli-
nas) o no están aprobados por el desconocimiento de su perfil de 
seguridad (isotretinoína).
Caso clínico: Seis niños, todos ellos varones, con acné infantil se-
vero, fueron tratados con isotretinoína oral. Ninguno de ellos había 
mejorado con tratamientos tópicos y eritromicina oral. La media de 
edad de aparición de las lesiones fue de 6,2 meses y la de inicio del 
tratamiento con isotretinoína de 11,2 meses. La dosis pautada os-
ciló entre 0,5 y 0,66 mg/Kg/día. El resultado clínico fue excelente 
en los 6 casos. La tolerancia en general fue buena, mostrando como 
únicos efectos secundarios diarrea de tres semanas de duración en 
un paciente, sequedad de labios en dos pacientes, y sequedad cu-
tánea los meses de verano en un paciente. Ningún paciente presen-
tó alteraciones analíticas significativas.
Conclusiones: La isotretinoína oral es una opción terapéutica efi-
caz y segura para casos severos de acné infantil resistentes a la 
medicación habitual. Sin embargo se requieren series de casos más 
largas para confirmar el perfil de seguridad.
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38. LUPUS ERITEMATOSO NEONATAL CON AFECTACIÓN 
MULTISISTÉMICA

L. Padilla-Españaa, T. Fernández-Moranoa, J. del Boza,  
M. González-Carrascosaa, M. Garínb, R. Díazb y M. de Troyaa

aServicio de Dermatología; bServicio de Pediatría. Hospital Costa 
del Sol. Marbella. Málaga. España.

Introducción: El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enferme-
dad poco común del recién nacido causada por el paso transplacen-
tario de autoanticuerpos maternos, cuyas manifestaciones clínicas 
más frecuentes son las lesiones cutáneas y el bloqueo cardíaco. 
Presentamos el caso de un recién nacido con LEN con afectación 
cutánea y multisistémica.

Caso clínico: Se trata de un varón de raza negra prétermino (36 
semanas) que presenta de forma congénita a nivel facial múltiples 
lesiones eritemato-marronáceas descamativas de predominio en 
región periocular y frente en “ojos de mapache” y de morfología 
anular confluentes en brazos y tronco. Además presentaba taquip-
nea ligera e hipertonía leve generalizada. Se planteó diagnostico 
diferencial con procesos de etiología infecciosa y autoinmune y con 
la sospecha fundamental de LEN se realizó anamnesis dirigida a la 
madre del neonato que reconoció haber sido estudiada hace años 
por sospecha de conectivopatía y ANA positivos sin diagnóstico de-
finitivo. Mediante analítica se objetivó una pancitopenia con trom-
bopenia progresiva asintomática severa (hasta 18.000 plaquetas) 
con ANA positivos (1/320), Ac antiRo y antiLa también positivos. Por 
ecografía transfontanelar se apreció una leve leucoencefalopatía y 
en radiografía de tórax una neumonitis de patrón intersticial. Se 
biopsió una de las lesiones del brazo evidenciándose leve hiperque-
ratosis con mínimos cambios vasculares en capa basal epidérmica y 
abundante depósito de mucina en dermis. Con estos datos se llegó 
al diagnóstico de LEN con afectación multisistémica. Se realizó tra-
tamiento con esteroides y antibióticos (profilácticos) intravenosos 
y precisó transfusiones de plaquetas. Asimismo, se recomendó foto-
protección extrema y aplicación tópica de corticoides. Con todo 
esto las lesiones cutáneas mejoraron notablemente, aunque persis-
tiendo varios meses después hiperpigmentación residual y algunas 
lesiones cicatriciales atróficas. Los niveles de plaquetas se estabili-
zaron y el paciente se recuperó sin secuelas de la neumonitis in-
tersticial y la leucoencefalopatía.
Discusión: Se estima que la incidencia del LEN se encuentra en 
torno a 1/10.000-20.000 recién nacidos. Se considera una enferme-
dad autoinmunitaria debida al paso trasplacentario de autoanti-
cuerpos maternos aunque se cree que son necesarios otros factores 
para desarrollar la enfermedad ya que no todos los recién nacidos 
con estos anticuerpos la padecen. El 50% de los pacientes sintomá-
ticos presentan manifestaciones cutáneas y el otro 50% manifesta-
ciones cardíacas; ambos coexisten en el 10% de los casos. Otras 
asociaciones clínicas descritas son las alteraciones hepáticas (15-
25%), hematológicas (10-15%) y más raramente neumológicas y neu-
rológicas con un reducido número de casos publicados hasta el 
momento. Los recién nacidos con clínica cutánea suelen asociar 
más frecuentemente alteraciones hepáticas y hematológicas que 
los que presentan afectación cardíaca.
Conclusiones: Hemos presentado un caso de LEN con afectación 
cutánea, hematológica, neurológica y pulmonar, siendo excepcional 
la asociación de dichas manifestaciones.
Bibliografía
Peñate Y, Luján D, Rodríguez J, Hernández-Machín B, Montenegro T, 

Alfonso JL, Borrego L. Lupus eritematoso neonatal: 4 casos y 
revisión clínica. Actas Dermosifiliogr. 2005;96:690-6.

Elish D, Silverberg N. Neonatal Lupus Erythematosus. Cutis. 
2006;77:82-6.

Del Boz J, Serrano M, Gómez E, Vera A. Neonatal lupus erythemato-
sus and cutis marmorata telangiectatica congénitalike lesions. 
Int J Dermatol. 2009;48:1206-8.

39. CANDIDIASIS CONGÉNITA CUTÁNEA

M. Valdivielso-Ramosa, C. Muñozb, M.A. Martína, P. de la Cuevaa  
y J.M. Hernanza

aServicio de Dermatología; bServicio de Pediatría. Hospital Infanta 
Leonor. Madrid. España.

Introducción: Los recién nacidos pueden desarrollar candidiasis neo-
natales, que se adquieren normalmente en el momento del parto. La 
candidiasis cutánea congénita es una entidad infrecuente a pesar de 
que aproximadamente un 20-25% de las mujeres embarazadas pre-
sentan colonización por cándida en el área vaginal, y es debida a una 
infección intrauterina ascendente desde el área vulvovaginal.
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Caso clínico: Presentamos el caso de una recién nacida pretérmino 
(33 semanas de gestación) por parto espontáneo con rotura de la 
bolsa. La madre había sido tratada de candidiasis vaginal en el últi-
mo mes de gestación con cotrimazol. La recién nacida presentaba 
un buen estado general, afebril, y un edema generalizado, más in-
tenso en el miembro inferior derecho. Desde el nacimiento presen-
taba lesiones papulo-vesículo-pustulosas, de comienzo en tronco, y 
que posteriormente se generalizaron, incluyendo palmas y plantas, 
y que fueron descamándose de forma progresiva. Se realizó un he-
mograma y una bioquímica, con leve aumento de transaminasas sin 
otras alteraciones. Los cultivos de sangre y orina fueron negativos. 
Se realizó una toma de exudado de una de las pústulas donde se 
aisló Candida albicans y Klebsiella pneumoniae. La ecografía cere-
bral, abdominal y transfontanelar, y el estudio eco-Doppler de las 
extremidades inferiores fueron normales. La exploración oftámica 
también fue normal. En el estudio placentario se objetivó una co-
rioamnionitis aguda, con presencia de esporas e hifas micóticas 
sugestivas de candidiasis, que también se encontraron en un cultivo 
endometrial. Ante la sospecha de candidiasis congénita al quinto 
día de vida se inició tratamiento con fluconazol intravenoso y pos-
teriormente oral durante 14 días, con resolución rápida de las lesio-
nes.
Discusión: La candidiasis congénita puede causar afectación exclu-
sivamente cutánea, o sistémica, causando sepsis e insuficiencia 
respiratoria graves. Desde el nacimiento o las primeras horas de 
vida se aprecia un exantema maculo-papuloso sobre una base eri-
tematosa que afecta a palmas y plantas, que progresivamente se 
hace vesiculo-pustuloso, con una importante descamación poste-
rior. La prematuridad se ha descrito como un factor de riesgo para 
las infecciones diseminadas. En el diagnóstico es fundamental el 
aislamiento de la cándida en la madre y en el reción nacido. La 
candida se aisla de las lesiones cutáneas, y en las formas sistémicas 
en cultivos de sangre, orina y/o liquido cefalorraquideo. Los anti-
fungicos tópicos suelen ser suficientes en el tratamiento de las for-
mas exclusivamente cutáneas, y se han descrito casos de resolución 
espontánea. En prematuros o si existe afectación sistémica se reco-
mienda el uso de anfotericina B o fluconazol intravenosos durante 
14 días.
Conclusiones: La candidiasis cutánea congénita es una entidad in-
frecuente que debemos considerar en el diagnóstico diferencial de 
un recién nacido con lesiones vesiculo-pustulosas generalizadas.
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40. HERPES NEONATAL. A PROPÓSITO DE 2 CASOS

C. Nadala, R. Tabernera, O. Cadevallb, J. Castillab y F. Terrasac
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Introducción: La infección herpética congénita y el herpes postna-
tal son raros y la mayoría de infecciones se adquieren en el canal 
del parto. En cambio, las infecciones postnatales suelen contraerse 
por contacto con la madre u otros familiares con infección orolabial 
activa. El cuadro clínico de la infección intraparto o postparto se 
puede dividir en dos categorías cuyo pronóstico varía ampliamente: 
infección localizada y enfermedad diseminada
Casos clínicos: Caso 1: recién nacida de 4 días que ingresa por 
costra de aspecto necrótico en cuero cabelludo de 24 h de evolu-
ción. A las 48 h se observan lesiones vesiculosas en área adyacente 

y a nivel retroauricular derecho. La madre refería haber sufrido 
molestias genitales los días previos al parto y se demostró la pre-
sencia de anticuerpos frente a VHS. El cultivo virológico fue positi-
vo para VHS tipo 1. No se demostró infección diseminada (PL 
negativa) y la paciente recibió aciclovir ev durante 14 días con ex-
celente respuesta. Caso 2: paciente varón de 4 días con lesiones 
vesículo-costrosas de disposición lineal en pierna derecha. No exis-
tía antecedente materno de infección genital y las serologías frente 
a VHS fueron negativas. El estudio histopatológico fue compatible 
con infección herpética y el paciente fue tratado con aciclovir ev, 
descartándose también la presencia de diseminación visceral.
Conclusiones: El herpes simple del recién nacido debe considerarse 
una urgencia pediátrica, debido a la alta incidencia de enfermedad 
diseminada concurrente. El tratamiento precoz con antivirales ev 
ofrece la posibilidad de supervivencia en el niño. Debido a la grave-
dad potencial de la infección herpética postnatal es recomendable 
controlar de forma exhaustiva a las pacientes con historia de her-
pes genital y procurar que tanto el personal sanitario como los fa-
miliares extremen las medidas de higiene e incluso usen mascarillas 
si tienen herpes labial activo.
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41. EFICIENCIA DE LA DERMOSCOPIA PEDIÁTRICA: 
ESTUDIO TRANSVERSAL

A. Molina-Leyva, M.A. Fernández-Pugnaire y R. Naranjo-Sintes
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Granada. España.

Introducción: La dermoscopia es una técnica diagnóstica no invasi-
va complementaria a la exploración clínica dermatológica de espe-
cial utilidad en el diagnóstico de las lesiones pigmentadas. Analizar 
la concordancia entre diagnóstico clínico y dermoscópico y entre 
las lesiones extirpadas y el diagnóstico histopatológico en las con-
diciones reales de uso nos proporciona información relativa a la 
eficiencia de la prueba.
Material y métodos: Se revisan todas las historias clínicas de los 
individuos comprendidos entre 0 y 18 años que fueron derivados a 
la unidad de dermoscopia en el periodo comprendido entre el 
01/01/2009 y el 31/01/2009. Se recogen datos referentes a diag-
nóstico clínico, diagnóstico dermoscópico, seguimiento, actitud 
terapéutica y diagnóstico histopatológico cuando se decidió biopsia 
o extirpación de la lesión.
Resultados: Se revisaron 63 registros identificando 83 lesiones. La 
edad media de los pacientes fue de 11,03 años. El principal motivo 
de derivación fue nevus congénito (40,9%).La correlación clínico-
dermoscópica fue casi del 100% en el grupo de los nevus congénitos 
si bien la dermoscopia nos aportó además que la mayoría de los 
nevus congénitos presentaban un patrón de nevus compuesto 
(72,2%) con áreas azuladas en relación con la histología propia de 
estas lesiones (27,3%). El resto de las lesiones remitidas correspon-
dían a nevus adquiridos (38,5%) y en este grupo la correlación clíni-
co-dermoscópica fue menor en el nevus atípico y en el nevus 
fusocelular pigmentado de Reed. En un paciente que no se estable-
ció el diagnóstico clínico con dermoscopia se descartó lesión de 
origen melanocitario y su estudio histológico fue compatible con 
hamartoma congénito de músculo liso. Se decidió tratamiento qui-
rúrgico en 13 lesiones, de las cuales en sólo un caso la recomenda-
ción de la extirpación se debió a la imposibilidad de control 
dermoscópico por tratarse de un nevus congénito con presencia de 
áreas azul-gris. En los casos restantes la exéresis se debió a otros 
factores, entre los que destaca la presión de los padres (30,8%).La 
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concordancia del diagnóstico histológico-dermoscópico en las lesio-
nes extirpadas fue del 100%.
Conclusiones: Las características dermoscópicas de los nevus con-
génitos evaluados son similares a las de otros estudios1, con un 
predominio del patrón de nevus compuesto. El uso de la dermosco-
pia permite el control y seguimiento de los nevus congénitos de 
forma eficiente y disminuye el número de extirpaciones quirúrgicas 
(de nuestra serie sólo indicamos tratamiento quirúrgico en un caso 
de los 34 estudiados). Creemos por tanto que la dermatoscopia di-
gital es una prueba complementaria útil en la edad pediátrica por 
ser una prueba no invasiva que nos permite un control adecuado de 
los nevus congénitos en la edad en la que el riesgo de malignización 
es mayor. Además evitamos en muchos casos intervenciones quirúr-
gicas, con todos los riesgos y el trauma que implican debido a la 
edad del paciente.
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42. LESIÓN INFLAMATORIA FACIAL PERSISTENTE:  
¿CUÁL ES SU DIAGNÓSTICO?

O. López-Barrantesa, C. Rubioa, D. Arranza, I. Pratsa, R. Valverdea, 
A. Navarrob y R.M. Díaza
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Introducción: Los dermatólogos, en los tiempos que corren, nos 
hemos vuelto muy dependientes de la dermatoscopia a la hora de 
evaluar lesiones pigmentadas, pero en ocasiones esto nos puede 
despistar a la hora de diagnosticar lesiones con características in-
flamatorias.
Caso clínico: Paciente de 11 meses de edad que consulta por lesión 
congénita temporal izquierda que mes y medio atrás había empe-
zado a inflamarse, presentando costras y eritema perilesional, que 
no habían mejorado con antibiótico tópico (mupirocina). Se trataba 
de una lesión marrón parduzca de superficie costrosa, que en la 
dermatoscopia solo mostraba algún glóbulo salpicado de tamaño 
uniforme, sin claro patrón melanocitico, el signo de Darier era du-
doso. Se pautaron diversos tratamientos tópicos con corticoides, 
fomentos con sulfato de cobre y antibióticos, sin mejoría de los 
datos inflamatorios locales. Se tomo biopsia de la lesión, obtenien-
do con ello la clave diagnóstica; se objetivaba un nevus compuesto 
con claros signos de dermatitis espongiótica, concordante con ne-
vus de Meyerson.
Discusión: El fenómeno de Meyerson es una eccematización que se 
ocasiona entorno a una lesión névica preexistente o incluso entorno 
a lesiones no melanociticas (queratosis seborreicas, epiteliomas 
basocelulares,…). Frecuentemente la inflamación ocasionada en 
estas lesiones no responde al tratamiento con corticoides tópicos y 
es precisa su extirpación quirúrgica. Debido a los signos ocasiona-
dos por la inflamación local, en estas lesiones la dermatoscopia 
puede verse alterada y hacernos dudar del diagnóstico correcto.

43. DISTROFIA DE LAS VEINTE UñAS DE LA INFANCIA  
CON PTERIGIUM UNGUEAL: PRESENTACIÓN DE UN CASO

S. Delgado-Vicente, L.M. Valladares-Narganes,  
E. Samaniego-González, C. Prada-García, M. Otero-Rivas,  
G. Pérez-Paredes e I. Ruiz-González

Servicio de Dermatología. Complejo Asistencial Universitario de 
León. España.

Introducción: El término “distrofia de las veinte uñas (DVU) de la 
infancia” es una entidad de etiología desconocida descrita en 1977 

por Hazelrigg en seis niños que habían adquirido deformidades en 
las 20 uñas en ausencia de otras alteraciones en piel, pelo o dien-
tes. En la actualidad, los cambios ungueales no necesariamente 
tienen que aparecer en la totalidad de las uñas de pies y manos 
para definir este cuadro. Generalmente aparece en la infancia pre-
coz de forma aislada, siendo menos frecuente en adultos y la apa-
rición de casos con agregación familiar. El término traquioniquia 
describe una rugosidad ungueal debido a la formación de crestas 
longitudinales excesivas donde las uñas afectadas son opacas (uñas 
lijadas) o tienen un aspecto brillante. Este signo es más frecuente 
en niños, pudiéndose presentar como síntoma aislado. Varias enfer-
medades cutáneas se han asociado con traquioniquia incluyendo la 
alopecia areata, liquen plano, psoriasis, dermatitis atópica y la DVU 
de la infancia. El curso de la enfermedad es muy variable y el tra-
tamiento, a menudo, sin éxito.
Caso clínico: Presentamos el caso de una niña de 6 años de edad, 
sin antecedentes dermatológicos personales ni familiares de inte-
rés, con un historial de 3 años de evolución de deformidades en las 
uñas incluyendo estrías, traquioniquia, coiloniquia y pterigium en 
dos de ellas. No refería factores desencadenantes ni ingesta de 
fármacos. El examen físico no reveló ninguna enfermedad derma-
tológica en ese momento. La existencia de una onicomicosis se des-
cartó con la obtención de cultivos que fueron negativos.
Conclusiones: En los casos descritos de DVU la mayoría presentan 
a nivel de lámina ungueal estrías longitudinales, fragilidad, onico-
rrexis, coiloniquia y traquioniquia con acentuación de las estriacio-
nes y aspecto de uñas lijadas. En este caso, dos uñas presentaban 
pterigium ungueal. La opinión actual favorece la creencia de que la 
DVU no es una entidad clínica única, sino probablemente sea un 
signo físico de alguna otra enfermedad dermatológica localizada a 
nivel ungueal o malformación mucocutánea con afectación ungueal. 
En nuestro caso, la presencia de pterigium está a favor de que la 
DVU de la infancia es una forma de liquen plano, con participación 
ungueal únicamente.
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44. NEVO DE BECKER. EPIDEMIOLOGÍA.  
FORMAS DE PRESENTACIÓN NO HABITUALES

C. Méndez, C. Priego, B. García-Bravo y F. Camacho

Servicio de Dermatología. Hospital Virgen Macarena. Sevilla. 
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Introducción: El nevo de Becker es una mácula hiperpigmentada e 
hipertricósica, unilateral, de bordes irregulares que localiza prefe-
rentemente en tórax, hombros y región escapular, y que se extien-
de por la extremidad superior adyacente. No obstante, existen 
casos de nevo de Becker en otras zonas aunque solo son el 3% del 
total.
Material y métodos: Presentamos una serie de casos de nevo de 
Becker de presentación atípica recogidos en el Departamento de 
Dermatología del Hospital Virgen Macarena del año 2000- 2010; en 
concreto, un caso bilateral, otro en pierna izquierda y varios casos 
con malformaciones mamarias asociadas (hipoplasia mamaria y pe-
zón supernumerariosíndrome SNUB).
Discusión: El nevo de Becker se inicia como una mácula pigmenta-
da que surge en la niñez o adolescencia y que aumenta con los 
años. La presencia de pelo es muy característica y suele aparecer a 
partir de la pubertad especialmente en varones. Son lesiones unila-
terales y simétricas localizándose con mayor frecuencia en tórax, 
hombro y región escapular. Más del 80% de los casos son esporádi-
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cos, y cuando son familiares suelen tener una herencia autosómica 
dominante con penetrancia incompleta (paradominancia). Esta le-
sión suele presentarse de forma aislada pero a veces asocia otras 
alteraciones, pudiendo hablarse de ‘síndrome del nevo de Becker’ 
(hipoplasia mamaria, anomalías musculoesqueléticas y maxilofacia-
les) o ‘síndrome SNUB’ (pezones supernumerarios, uropatía y nevo 
de Becker). Como tratamiento, parece que el láser Er:YAG es el más 
eficaz.
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45. LIQUEN NITIDUS EN UN NIñO CON ARTRITIS 
IDIOPÁTICA JUVENIL DURANTE TRATAMIENTO  
CON ADALIMUMAB
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Introducción: El liquen nitidus (LN) es una enfermedad poco fre-
cuente de etiología desconocida caracterizada por pequeñas pápu-
las brillantes, agrupadas y bien definidas, que habitualmente se 
localizan en extremidades superiores, tronco y genitales. Presenta-
mos un niño que desarrolló esta entidad tras recibir tratamiento 
con adalimumab por una artritis idiopática juvenil. A pesar de que 
se han descrito previamente reacciones liquenoides en pacientes 
tratados con fármacos anti-TNFa, en la literatura revisada no he-
mos encontrado ningún caso de liquen nitidus.
Caso clínico: Presentamos el caso de un niño de 9 años, diagnosti-
cado 7 años antes de artritis idiopática juvenil oligoarticular ANA 
positivo, que acude a nuestra consulta por lesiones ligeramente 
pruriginosas en tronco y extremidades de aparición progresiva du-
rante el último año, 6 meses después de iniciar tratamiento con 
adalimumab. La exploración física revelaba la presencia de peque-
ñas pápulas blanquecinas, brillantes, bien definidas y con tendencia 
a agruparse, con fenómeno de Koebner. La biopsia de una de las 
lesiones mostraba una epidermis adelgazada, con vacuolización de 
la membrana basal y presencia de un infiltrado linfohistiocitario en 
la dermis, que aparecía abrazado por unas crestas epidérmicas 
elongadas, dando una imagen característica de “pelota y garra” 
que confirma el diagnóstico de liquen nitidus. Dado el buen control 
de la clínica articular y ocular, y que las lesiones cutáneas eran bien 
toleradas, decidimos no modificar el tratamiento sistémico y reali-
zar tratamiento tópico únicamente con emolientes.
Discusión: El LN es una enfermedad cutánea inflamatoria de etio-
logía desconocida, más frecuente en varones, que suele afectar a 
niños y adultos jóvenes. Se ha asociado a múltiples patologías (sín-
drome de Down, enfermedad de Crohn, dermatitis atópica, MEN2a 
e insuficiencia renal crónica) incluyendo un caso de artritis idiopá-
tica juvenil poliarticular ANA negativo, en el que las lesiones de LN 
aparecieron pocos meses después del inicio de la artritis y sin rela-
ción con fármacos. Por el contrario, en nuestro paciente, el diag-
nóstico de artritis idiopática juvenil oligoarticular ANA positivo se 
realizó 6 años antes, y la aparición de las lesiones cutáneas no se 
correlacionó ni con la clínica ocular ni con la articular, pero sí con 
el inicio del tratamiento con adalimumab 6 meses antes. Aunque en 

la literatura revisada no hemos encontrado ningún caso de LN en 
pacientes tratados con fármacos anti-TNFa, es bien conocida la 
aparición en estos pacientes de reacciones liquenoides, que en ge-
neral tienen buen pronóstico, incluso cuando no se suspende el 
fármaco causal. Si además tenemos en cuenta que en el LN las le-
siones habitualmente son asintomáticas y que la tendencia es a la 
resolución espontánea, consideramos que en este caso no es nece-
sario realizar un tratamiento específico ni modificar el tratamiento 
de su enfermedad de base.
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46. UN RECORRIDO POR LAS LÍNEAS DE BLASCHKO  
Y OTROS PATRONES DE MOSAICISMO CUTÁNEO

M. Feitoa, F. Santosb, R. Morenoa, L. Nogueraa, P. Maldonadoa,  
P. Lapunzinab y R. de Lucasa

aServicio de Dermatología; bServicio de Genética Médica. Hospital 
Universitario La Paz. Madrid. España.

Introducción: El término mosaico hace referencia a una composi-
ción de diferentes materiales; un ejemplo es el diseño resultante 
de la unión de pequeñas piezas de piedra o cristales de diferentes 
colores. A nivel médico, un organismo mosaico está compuesto de 
dos o más poblaciones celulares genéticamente bien diferenciadas, 
originadas en un cigoto genéticamente homogéneo. Los patrones 
cutáneos producidos por el mosaicismo genético no son aleatorios; 
el patrón blaschkoide es el más clásico. Otros patrones descritos 
posteriormente son: en damero o “tablero de ajedrez”, filoide, 
parches sin separación en línea media y lateralizado. Los hallazgos 
cutáneos pueden presentarse de forma aislada o simultáneamente 
a otros defectos, como los neurológicos o los oftalmológicos, entre 
otros.
Resultados: Presentamos una recopilación de diferentes casos de 
mosaicismos cutáneos evaluados en nuestro servicio en la última 
década. Se hará énfasis en las diferentes características clinicopa-
tológicas de las lesiones cutáneas, los diagnósticos diferenciales, 
las claves para un correcto diagnóstico (y una correcta clasifica-
ción), los hallazgos extracutáneos asociados y los estudios genéti-
cos practicados.
Discusión: El fácil acceso a la piel supone una oportunidad única 
para visualizar y estudiar los diversos patrones de mosaicismo de un 
modo que no es posible para el resto de órganos internos. Aunque 
todavía se desconocen muchos de los mecanismos moleculares que 
subyacen a estos trastornos, los avances tecnológicos (como la hi-
bridación genómica comparativa) proporcionarán las herramientas 
que permitirán ampliar el conocimiento de los mecanismos patogé-
nicos responsables de estos mosaicismos cutáneos.
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