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1. TRATAMIENTO CON PUVATERAPIA TOPICA
EN ENFERMEDAD DE GREITHER

A. Catalan?, M. Sanchez-Regaiia?, M.T. Robles® y M.Salleras®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario Sagrat Cor.
Barcelona. *Servicio de Dermatologia. Mutua del Carme.
Granollers. Barcelona. Espana.

Introduccion: La enfermedad de Greither es una queratodermia de
palmas y plantas difusa, autosémica dominante, que caracteristica-
mente sobrepasa el limite palmo-plantar. Suele aparecer en los
primeros afnos de vida y progresar, impactando de forma importan-
te en la calidad de vida de los pacientes, por lo que su manejo
adecuado significa un desafio para los especialistas.

Caso clinico: Mujer de 48 anos, sin antecedentes familiares, que
presenta desde la infancia engrosamiento, descamacion, hiperhidro-
sis y eritema simétrico palmo-plantar extendida al area dorsal de las
palmas y el talon de Aquiles en las plantas. Tras tratamientos fallidos
con queratoliticos, retinoides y corticoides topicos y la realizacion de
una biopsia en las que solo destaca hiperqueratosis significativa, la
paciente acude a nuestro servicio, donde se confirma la hiperquera-
tosis mediante una nueva biopsia y es diagnosticada de Sindrome de
Greither. Tras ello, se decide iniciar tratamiento con PUVA terapia
topica en manos y pies con 8-MOP en emulsion 0,1% aplicada en pal-
mas y plantas inmediatamente antes de la exposicion, a una frecuen-
cia de 2 sesiones por semana y potencia promedio de 2,45 J/s,
ademas de tazaroteno topico 0,1% y urea 20% en palmas y plantas. En
el primer control a las cinco semanas (10 sesiones) de tratamiento se
evidencio una mejoria significativa objetivada por controles fotogra-
ficos, sin presencia de efectos adversos.

Conclusiones: El tratamiento con PUVA terapia topica seria una
alternativa terapéutica a tener en cuenta en el tratamiento de la
enfermedad de Greither.

1. ALOPECIA FRONTAL FIBROSANTE EN LUPUS
ERITEMATOSO CUTANEO SUBAGUDO

M.R. Garcia de la Fuente, X. Soria Gili, A. Vea Jodar,

J.M. Fernandez Armenteros, C. Matas Nadal,

R.M. Marti Laborda, V. Sanmartin Novell, M. Baradad Brusau
y J.M. Casanova-Seuma

Servicio de Dermatologia. HUAV Lleida. Espania.

Caso clinico: Presentamos una paciente de 77 afios que consultd
por presentar lesiones eritematosas, anulares, en cara y espalda,
a las que asociaba artralgias y fiebre. Presentaba ademas xerosto-
mia i xeroftalmia. Se realiz6 una biopsia cutanea en la que se apre-
ci6 un denso infiltrado linfocitico perianexial y perivascular con
vacuolizacion de la capa basal de la epidermis, atrofia de la misma
y tapones corneos. En la analitica destacaban anemia y leucope-
nia, ANAy anti-Ro positivos, C3 y C4 normales. Por todo ello fue
diagnosticada de LECSA, cumpliendo criterios de LES, y sindrome
de Sjogren. Se inicid tratamiento con corticoides topicos y
sistémicos, antipaldicos y azatioprina sin apenas respuesta, por lo
que finalmente se decidié administrar talidomida 100 mg/d con
franca mejoria y buena tolerancia, manteniéndose actualmente
con 50 mg/48 horas. Desde hace unos 8 anos viene desarrollando
una alopecia frontal fibrosante (AFF) sobre una placa de LECSA.
Las lesiones cutaneas de LECSA, a diferencia del lupus eritematoso
cutaneo cronico, se resuelven sin dejar cicatriz. La AFF es un tipo
de alopecia cicatricial linfocitica que se caracteriza por afectar
habitualmente mujeres postmenopausicas, originando una progre-
siva recesion de la linea frontotemporal del pelo y una pérdida de
las cejas. En la zona de avance presenta hiperqueratosis folicular
e histolégicamente es compatible con un liquen plano, por lo que
es considerada una variante de liquen plano pilar. En la literatura
se han descrito, ademas, 8 pacientes con AFF y lupus eritematoso
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cutaneo croénico. Se piensa que puede existir una via comln de la
inmunidad innata para las dos afecciones.

Conclusiones: Dado que en nuestro caso la AFF se desarrollo sobre
una zona donde la paciente tenia placas de LECSA, proponemos que
ambas entidades podrian estar relacionadas. Proponemos que el
desarrollo de la AFF fue secundaria al LECSA.

2. MANIFESTACIONES CUTANEAS ATIPICAS EN LA
ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO

F. Valenti-Medina?, S. Gomez-Armayones?, M. Bonfill-Orti?,
L. Martinez-Molina?, R. Penin® y A. Jucgla®

aServicio de Dermatologia, *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una enfer-
medad inflamatoria sistémica poco frecuente, de causa desconocida
y cuyo diagnostico es de exclusion. La manifestacion dermatoldgica
mas frecuente es una erupcion evanescente de maculas o papulas
rojo salmon no pruriginosas y de histologia inespecifica.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 52 afos que cuando
fue diagnosticado de ESA presentaba unas lesiones cutaneas en forma
de placas persistentes, bien delimitadas, de color eritematomarro-
naceo y queratosicas, junto con lesiones tipo dermatitis flagelada. Se
situaban en la zona lumbosacra, parte alta de la espalda, escote,
abdomen, cara extensora de brazos y parpados superiores. La histo-
logia mostrd una hiperqueratosis paraqueratdsica con un discreto
infiltrado inflamatorio perivascular superficial compuesto sobre todo
por linfocitos y algun neutrdfilo aislado. Llamaba la atencion unos
actmulos de queratinocitos necrdticos con tendencia a agruparse en
las capas altas de la epidermis y en la capa cornea. Se inicio trata-
miento con prednisona a dosis de 0,5 mg/kg y metotrexate 12,5 mg
semanal con mejoria de la clinica sistémica y cutanea.

Discusion: Recientemente se han publicado numerosos casos de ESA
con lesiones cutaneas distintas de la clasica descrita anteriormen-
te. La mayoria de estos pacientes presentan un cuadro que se ha
llamado erupcion pruriginosa persistente aunque también ha reci-
bido otros nombres. Se trata de papulas que se pueden hacer con-
fluentes formando placas, lesiones lineales tipo dermatitis
flagelada, de color eritematoso a marron, descamativas, hiperque-
ratosicas, pruriginosas y persistentes que afectan mas frecuente-
mente al tronco. Los hallazgos histologicos descritos en nuestro
paciente son los caracteristicos de este tipo de lesion persistente.

Conclusiones: Hay que incluir a la ESA en el diagndstico diferencial de
la dermatitis flagelada. La histologia de estas lesiones persistentes es
caracteristica y puede ser Util en el diagnostico de la enfermedad.

3. DISQUERATOSI ACANTOLITICA PAPULAR

N. Rivera?, |. Bielsa?, J.M. Carrascosa?, L. Barboza?, M. Toro?,
G. Alhamwi?, J.L. Subirats®, M.T. Fernandez-Figueras®
y C. Ferrandiz2

aServicio de Dermatologia, *Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Barcelona.
Espana.

Introduccion: La disqueratosis acantolitica papular (DAP) constitu-
ye una entidad de descripcion reciente y discutida por muchos
autores, que la consideran una forma localizada de pénfigo benigno
familiar de Hailey-Hailey o de enfermedad de Darier.

Caso clinico: Mujer de 21 afos sin antecedentes de interés, gestan-
te de 28,5 semanas. Consulta procedente de Ginecologia por apari-
cion de lesiones pruriginosas en zona genital de una semana de
evolucion. A la anamnesis niega episodios previos de lesiones geni-
tales y antecedentes familiares de enfermedades cutaneas. En la
exploracion fisica se observan papulas blanquecinas maceradas con
aspecto en empedrado, algunas confluentes, en labios mayores y

periné. Bajo la sospecha de pénfigo benigno familiar de Hailey-
Hailey se realiza una biopsia, que dados los hallazgos histologicos
establece finalmente el diagnostico de DAP.

Discusion: La DAP es una entidad discutida de la que hay publicados
menos de 50 casos. Es mas frecuente en mujeres, y se caracteriza por
la aparicion de papulas blanquecinas con patron en empedrado en
zona genital, que pueden ser asintomaticas o pruriginosas. Histologi-
camente se caracteriza por acantosis, hiperqueratosis con paraquera-
tosis, y hallazgos mixtos caracteristicos del pénfigo benigno familiar y
la enfermedad de Darier, como son la acantolisis con grietas supraba-
sales y la disqueratosis con cuerpos redondos y granos respectivamen-
te. Suele aparecer en la 2* década y hasta la fecha no se ha conseguido
asociar a mutaciones, a diferencia del pénfigo benigno familiar y la
enfermedad de Darier. Los tratamientos suelen ser ineficaces, y la
evolucion es desconocida y variable entre los casos descritos en la li-
teratura, aunque parece que las lesiones tienden a la mejoria.
Conclusiones: La DAP se trata de una entidad joven en discusion,
poco frecuente, pero con una clinica e histologia caracteristicas.
Los tratamientos se han demostrado poco eficaces, y por ahora se
desconoce su evolucion.

Sesion Extraordinaria:
Jornada de Cancer Cutaneo

18 de junio de 2015

1. MELANOCITOMA ASOCIADO A NEVUS DE OTA

M. Bonfill Orti, S. Gomez Armayones, F. Valenti Medina,
L. Martinez Molina, N. Vidal y A. Jucgla

Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: El melanocitoma meningeo es un tumor benigno, in-
frecuente y pigmentado del sistema nervioso central que afecta
con mayor frecuencia a mujeres en la quinta década de la vida. La
asociacion de este tumor al nevus de Ota es extremadamente infre-
cuente, con tan solo 8 casos descritos en la literatura.

Caso clinico: Mujer de 23 afos sin antecedentes de interés y con-
trolada por dermatologia por un nevus de Ota de aparicion a los
19 afos. Consulta a neurologia por cefalea explosiva, vomitos y
debilidad hemicuerpo derecho. Se realiz6 RMN que evidenci6 dos
lesiones expansivas en fosa posterior derecha asociadas a deposito
patoldgico en leptomeninges adyacentes que sugeria presencia de
hemosiderina o melanocitosis meningea. Valorado por el servicio de
neurologia se orienté como probables metastasis de melanoma,
pero a la exploracion fisica no presentaba lesiones cutaneas ni ocu-
lares sugestivas de melanoma. Se plante6 el diagnostico diferencial
con el melanocitoma y melanocitosis meningea. Se realiz6 craneo-
tomia con reseccion completa de las lesiones, confirmando median-
te la histopatologia el diagnostico de melanocitomas meningeos.
Discusion: Se cree que tanto el melanocitoma meningeo como el ne-
vus de Ota se originan a partir de melanocitos derivados de la cresta
neural. El prondstico del melanocitoma es en general bueno, aunque
existe riesgo de malignizacion. Es por esto que el tratamiento de
eleccion es la reseccion completa del tumor, siendo esta el factor
pronostico mas importante. En caso de reseccion incompleta, los es-
tudios sugieren que la asociacion de radioterapia adyuvante disminu-
ye significativamente el riesgo de recurrencia. Se ha visto que la
mayoria de pacientes con melanocitoma asociado a nevus de Ota pre-
sentaban una variante congénita de este, por lo que se postula que se
deberia hacer un seguimiento mas estrecho de estos pacientes.
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2. CARCINOMA ESCAMOSO SOBRE EPID!ERMOLISIS
AMPOLLOSA CONGENITA. PRESENTACION DE 3 CASOS

A. Castany?, D. Bodet?, P. Bassas?, G. Aparicio?, V. Garcia-Patos?
y B. Ferrer®

aServicio de Dermatologia, *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: La epidermolisis ampollosa engloba un grupo de enfer-
medades hereditarias caracterizadas por una importante fragilidad
cutaneo-mucosa que desencadena la formacion de ampollas y Ulceras
ante minimos traumatismos, con afectacion variable de otros 6rganos.
Diferenciamos tres formas principales de la enfermedad (simple, de la
union y distrofica) en funcion del nivel de separacion y formacion de
ampollas en la piel: superficial a la membrana basal epidérmica, den-
tro de ésta o por debajo. La forma distrofica recesiva es la mas seve-
ra, causada por mutaciones en el colageno VIl que impiden la union de
las fibrillas a la membrana basal causando la aparicion de ampollas
subepidérmicas que resuelven dejando cicatriz. Estos pacientes tie-
nen un riesgo elevado de desarrollar un carcinoma escamoso cutaneo,
sobre todo los casos con afectacion generalizada y severa, siendo la
principal complicacion y causa de muerte en estos pacientes.

Caso clinico: Presentamos tres casos de pacientes con epidermoli-
sis ampollosa distrofica recesiva de larga evolucion que han desa-
rrollado uno o mas carcinomas escamosos en contexto de su
enfermedad de base, revisando los aspectos clinicos e histologicos,
asi como su manejo terapéutico.

Discusion: La aparicion de carcinomas escamosos es una complica-
cion frecuente en estos pacientes, apareciendo sobre Ulceras cro-
nicas o en forma de lesiones hiperqueratodsicas en extremidades y
prominencias 6seas. Suelen ser tumores bien diferenciados, pero a
menudo los margenes de la lesion son dificiles de delimitar y de
extirpar completamente, con tendencia a la recurrencia local y a la
diseminacion metastasica. Se ha visto que el riesgo de desarrollar
un carcinoma escamoso aumenta con los afios, pero su mecanismo
de aparicion sigue siendo desconocido.

3. MELANOMA DE PENE, UNA LOCALIZACION INFRECUENTE

M. Corbacho Monne, M. Yébenes Marsal, M. Sabat Santandreu,

I. Costa, N. Hannaoui, J. Herrerias Moreno, N. Fernandez Chico,
J. Romani de Gabriel, M. Ribera Pibernat, L. Leal Canosa,

M. Casals Andreu, M. Pifarré Torra 'y J. Luelmo Aguilar

Hospital Universitari Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espafa.

Paciente de 37 anos, fototipo Ill, albafil de profesion. Fumador de 10
cigarrillos dia y bebedor moderado, sin otros antecedentes persona-
les ni familiares de interés. Consulto6 a nuestro servicio por presentar
una lesion pigmentada de 2 afos de evolucion y crecimiento progre-
sivo en surco balano prepucial. A la exploracion fisica destacaba una
lesion macular hiperpigmentada, bordes irregulares, de 2 x 1,5 cm de
diametro junto con una zona ulcero-costrosa indurada en el polo
cefalico de la lesion. Ademas, se palpaban adenopatias inguinales
bilaterales. Ante la sospecha de melanoma maligno se realizo biopsia
punch con el resultado de melanoma en fase de crecimiento radial y
vertical, presencia de nevus melanocitico intradérmico asociado con
un grosor maximo de infiltracion de 2,11 milimetros. Se realiz6 pun-
cion aspiracion con aguja fina de las adenopatias inguinales siendo
positiva para células de melanoma, PET-TC detectandose una lesion
tumoral cutanea hipermetabdlica en pene con ganglio inguinal dere-
cho hipermetabdlico compatible con afectacion tumoral, RMN de
sistema nervioso central dentro de los limites de la normalidad, ana-
litica sin alteraciones destacables. Valorado en comité multidiscipli-
nar se realizdé penectomia parcial y linfadenectomia inguinal
superficial bilateral con intencion curativa. El estudio histolégico de
la pieza informo de la presencia de un melanoma maligno de exten-
sion superficial, en fase de crecimiento radial y vertical, breslow de
6mm, con metastasis ganglionares bilaterales (melanoma de las mu-

cosas estadio Ill). La mutacion del gen BRAF era positiva y se decidio
iniciar estudio clinico en adyuvancia con inhibidores del BRAF. Actual-
mente el paciente realiza controles en nuestro servicio.

4. RECONSTRUCCION COMBINADA DE DEFECTO
PALPEBRAL SUPERIOR E INFERIOR EN UNA PACIENTE
CON LENTIGO MALIGNO

M. Bertolin-Colilla, A. Martinez-Palmer, A. Toll, M. Calsina-Prat,
N. Ormaechea y R. Maria Pujol

Hospital del Mar. Barcelona. Espafa.

Introduccion: La reconstruccion de grandes defectos palpebrales
representa un reto quirurgico debido a la importancia de preservar
la funcionalidad, proteger la cornea y obtener un buen resultado
estético. Presentamos un caso complejo por la necesidad de repa-
rar simultaneamente parpado superior e inferior.

Caso clinico: Mujer de 69 anos derivada a nuestro centro para eva-
luacion quirtrgica de un léntigo maligno que afectaba a parpado su-
perior e inferior del ojo derecho. Previamente habia sido intervenida
cinco veces desde 2006 sin resolucion de la lesion. En una primera
etapa resecamos la lesion del parpado inferior y reparamos el defec-
to mediante un colgajo de rotacion de Tenzel y un injerto cutaneo de
la zona supraclavicular derecha. El estudio histoldgico tridimensional
de margenes evidencié positividad en los margenes. En un segundo
tiempo ampliamos los margenes quirtrgicos del parpado inferior res-
petando el tarso y se extirpo el parpado superior derecho. El defecto
del parpado inferior fue reconstruido con un injerto libre de piel del
parpado superior izquierdo. La reparacion del parpado superior de-
recho se realizé mediante un injerto tarso- conjuntival palpebral
superior contralateral y una plastia de Fricke de la region frontotem-
poral. Los margenes fueron negativos para léntigo maligno.
Discusion: Si la lesion esta limitada a la piel de los parpados, los
injertos y los colgajos locales son herramientas suficientes, pero la
reseccion de los tumores que invaden el tarso o la conjuntiva re-
quieren procedimientos mas elaborados. La reconstruccion del par-
pado superior mediante colgajos obtenidos del parpado inferior fue
descartada en nuestra paciente por la afectacion concomitante en
esta Ultima localizacion.

Conclusiones: La combinacién de un injerto tarso-conjuntival del
parpado superior contralateral y una plastia de Fricke es un proce-
dimiento sencillo, util para cubrir un defecto completo del parpado
superior cuando no puede obtenerse piel del parpado inferior.

Sesion Extraordinaria: Jornada
de la Dermatologia Catalana

18 de septiembre de 2015

1. TUMOR DE CELULAS GRANULARES SIMULANDO
UNA VERRUGA PLANTAR

J. Sola Ortigosa, C. Munoz Santos y A. Guilabert Vidal
Hospital General de Granollers. Barcelona. Espania.

Introduccion: El tumor de células granulares es una neoplasia in-
frecuente de habitual comportamiento benigno y probable origen
neural que tipicamente se localiza en la lengua.

Caso clinico: Presentamos un varén de 56 afos con lesion verrucosa
plantar de larga evolucion, previamente tratada como una verruga
vulgar. La lesion era pétrea a la palpacion, hiperqueratodsica y de



34 Resiimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Catalana de la AEDV

aspecto carnoso al legrarla. En la biopsia se observo una hiperplasia
pseudoepiteliomatosa con una proliferacion dérmica de células po-
ligonales grandes, de citoplasma eosinofilo y granular con nucleos
pequefios hipercromaticos. Las células mostraron positividad para
PAS y S-100. No se observaron criterios histologicos de malignidad.
En la resonancia magnética se observo infiltracion de la fascia plan-
tar y otras estructuras musculotendinosas. Se diagnostico de tumor
de células granulares y se extirpé quirirgicamente.

Discusion: Cuando el tumor de células granulares aparece a nivel plan-
tar puede simular una lesion hiperqueratosica, verruga o carcinoma
escamoso, probablemente por el componente de presion y la hiperpla-
sia pseudoepiteliomatosa. Aunque tipicamente presenta un comporta-
miento benigno, en ocasiones puede mostrar atipia histologica,
agresividad local o incluso metastasis en ausencia de datos histologicos
de malignidad. El tratamiento es la cirugia con margenes amplios y
seguimiento a largo plazo para detectar posibles recidivas, especial-
mente en casos de atipia histologica o comportamiento local agresivo.
Conclusiones: El tumor de células granulares puede asentarse en
cualquier localizaciéon anatomica y ser localmente agresivo o inclu-
so dar metastasis.En una lesion verrucosa plantar que presente cli-
nica atipica, deberia recomendarse estudio histolégico para
descartar otras lesiones tumorales infrecuentes.

2. PAPULAS FACIALES DE APARICION PROGRESIVA

M.R. Garcia de la Fuente?, J.M. Fernandez?, C. Matas?,
M. Baradad?, X. Soria?, V. Sanmartin?, F. Vilardell® y J.M. Casanova®

aServei de Dermatologia. Hospital Universitari Arnau de Vilanova.
bServei d ‘Anatomia Patologica. Hospital Universitari Arnau de
Vilanova. Barcelona. Espana.

Mujer de 61 anos, con antecedentes de HTAy colitis ulcerosa. Consulta
en octubre del 2014 por lesiones faciales de 3 meses de evolucion,
consistentes en papulas semiesféricas faciales, eritematosas y asinto-
maticas, de aparicion progresiva en los Ultimos 3 meses. Se realizo
biopsia de 3 mm observando abundantes granulomas epitelioides en la
dermis junto grandes areas eosinofilas y amorfas que correspondian a
necrosis. La presencia de células gigantes multinucleadas junto abun-
dantes células epitelioides orient6 el diagndstico hacia enfermedad
granulomatosa, por lo que se realizo estudio de extension que incluy6
niveles de la enzima convertidora de la angiotensina, radiogia de To-
rax y PPD. Con los hallazgos histoldgicos y las pruebas complementa-
rias se llego al diagnostico de lupus miliar diseminado facial (LMDF). El
LMDF se trata de una entidad que histologicamente guarda cierta simi-
litud con enfermedades granulomatosas, como la sarcoidosis, pero en
especial con la tuberculosis cutanea, habiendo sido clasificada ante-
riormente como tuberculide, y la rosacea granulomatosa, de la que
muchos consideran que es una variedad. Otros autores la consideran
una entidad diferente, entre las denominadas “dermatosis granuloma-
tosas faciales”. EL LMDF se diferencia por su tendencia a la autoinvo-
lucion en meses, dejando cicatrices puntiformes residuales, la
presencia de granulomas tuberculoides con necrosis central, la ausen-
cia de Micobacterium tuberculosis en las lesiones y la falta de respues-
ta por lo general a los tuberculostaticos. El tratamiento de eleccion
son las tetraciclinas, aunque los corticoides sistémicos en fases tem-
pranas pudieran disminuir la aparicion de las cicatrices puntiformes.

3. SINDROME DE SWEET I-jISTIOCiTICO EN PACIENTE
CON MELANOMA METASTASICO EN TRATAMIENTO
ANTI-BRAF Y ANTI-MEK

N. Moreno Ribera, C. Fernandez Sartorio, A. Combalia Escudero,
D. Morgado, A.M. Arance, A. Garciay S. Puig

Hospital Clinic. Barcelona. Espana.

Se trata de una paciente de 66 anos diagnosticada a los 61 anos de un
melanoma en la espalda T3aN1a, estadio IlIA (Breslow 2,3 mm, BSGC
positiva y negatividad para metastasis de melanoma en los ganglios

obtenidos en el vaciamiento ganglionar axilar). La paciente no realizé
tratamiento adyuvante y se mantuvo libre de enfermedad hasta tres
anos después, cuando en el TC de control se detecto una lesion esplé-
nica y varias lesiones focales en ambos lobulos hepaticos compatibles
con M1. Se realizé estudio de mutacion del gen BRAF V600 siendo
BRAF mutado. Recibi6 tratamiento en ensayo clinico doble ciego con
nivolumab vs ipilimumab. Tras 2 ciclos, se constato por TC progresion
de la enfermedad a nivel hepatico por lo que cambid a vemurafenib,
presentando toxicidad cutanea G3. Actualmente se encuentra en tra-
tamiento con dabrafenib + trametinib. Tras un aino de tratamiento, la
paciente consultod por un cuadro de 2 semanas de evolucion de fiebre
acompanada de lesiones cutaneas papulares eritematosas asintoma-
ticas de 1cm de diametro maximo, algunas infiltradas al tacto, locali-
zadas de predominantemente en tronco y extremidades. En la biopsia
cutanea se observo un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario peri-
vascular e intersticial dérmico extendiéndose focalmente hacia tejido
celular subcutaneo, orientandose el cuadro como un sindrome de
Sweet histiocitico. Se realizo un estudio completo descartando otras
causas de sindrome de Sweet, atribuyéndose finalmente al tratamien-
to anti-BRAF + anti-MEK. El sindrome de Sweet es un efecto secunda-
rio excepcional del tratamiento anti-BRAF + anti-MEK, siendo éste el
primer caso descrito producido por dabrafenib + trametinib.

4. METASTASIS CUTANEA DE UN CARCINOMA PULMONAR
NEUROENDOCRINO DE CELULAS GRANDES: A PROPOSITO
DE UN CASO

M. Olivé Heras?, M. Iglesias Sancho?, M. Quintana Codina?,
N. Pérez Muioz®, M. Salleras Redonnet?, N. Reguartc y M. Olivé Heras?

aHospital Sagrat Cor. "Hospital General de Catalunya. ‘Hospital
Clinic. Barcelona. Espaiia.

El carcinoma neuroendocrino de células grandes (CNCG) es una rara
neoplasia de mal prondstico. Tipicamente, en el momento del diag-
nostico el paciente presenta sintomas pulmonares. Existen marcado-
res inmunohistoquimicos que nos permiten realizar el diagndstico e
identificar el tumor primario a nivel pulmonar. Presentamos un caso
de presentacion atipica de un CNCG que fue diagnosticado mediante
una metastasis cutanea en cuero cabelludo. Se trata de una mujer de
68 anos, fumadora, sin otros antecedentes de interés. Presenta una
tumoracion en cuero cabelludo de 2 meses de evolucion. Se observa
un nodulo en region parietal, eritematoso, de aspecto angiomatoso y
doloroso a la palpacion. Histolégicamente se aprecia ocupacion de
todo el espesor de la dermis por células de nlcleo oval, invasion
perineural, vascular y focos de necrosis. El estudio inmunohistoqui-
mico muestra positividad para TTF1 (Thyroid transcription factor-1)
y negatividad para queratina 20. Las pruebas de imagen muestran
una masa en lobulo pulmonar, un nddulo a nivel de la glandula supra-
rrenal y un nddulo en mama izquierda. Se establece el diagnostico de
metastasis cutanea de CNCG. La paciente inicia tratamiento con cis-
platino y etopdsido, siguiendo con dicho tratamiento en la actuali-
dad. El CNCG tiene una incidencia baja. El tabaquismo es un factor
de riesgo. El patron histologico tipico del CNCG y la inmunohistoqui-
mica, ha permitido establecer el diagndstico de CNCG sin necesidad
de realizar biopsia de la lesion pulmonar. Se ha presentado un caso
atipico de CNCG con metastasis cutanea. El diagnostico fue confirma-
do mediante la histologia de la lesion cutanea.

5. ULCERA DOLOROSA EN LA ESPALDA DE UN PACIENTE
CON CARDIOPATIA ISQUEMICA SEVERA

L. Barboza-Guadagnini?, |. Bielsa-Marsol?, M. Toro-Montecinos?,
A. Plana-Pla?, M. Esquius-Rafat® y C. Ferrandiz®

aDepartamento de Dermatologia. Hospital Universitari Germans
Trias i Pujol. Badalona. ®Departamento de Dermatologia. Hospital
General de Manresa. ICS. Fundacié Althaia. Manresa. Barcelona.
Espana.



Resiimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Catalana de la AEDV 35

Las intervenciones coronarias percutaneas (ICP) con imagen fluo-
roscopica son las técnicas mas empleadas para el diagnostico y tra-
tamiento de la cardiopatia isquémica. Presentamos el caso de un
paciente con radiodermitis cronica (RDC) con severa afectacion del
tejido celular subcutaneo secundaria a angioplastia coronaria tras-
nluminal percutanea. Se trata de un hombre de 49 afos, obeso, con
historia de cardiopatia isquémica y dos cateterismos cardiacos con
revascularizacion, el mas reciente un afio atras, destacado por su
complejidad. Derivado por una Ulcera dolorosa en la espalda de
siete meses de evolucion. Se trataba de una placa de 3,5 x 2,5 cms
eritematosa e infiltrada, con una Ulcera central profunda. Tras con-
firmacion histoldgica del diagnostico clinico de radiodermitis, se
indica tratamiento quirurgico. El estudio histolégico de la pieza
quirtrgica muestra cambios propios de RDC y paniculitis mayormen-
te lobulillar con granulomas lipofagicos. Luego de ocho meses de
evolucion el paciente continda asintomatico. La obesidad y la car-
diopatia isquémica severa incrementan la complejidad de las ICP,
prolongando el tiempo de exposicion a las radiaciones y en conse-
cuencia aumentando el riesgo de radiodermitis. Las lesiones clini-
cas varian desde esclerosis y atrofia hasta ulceracion. Los cambios
histologicos caracteristicos son epidermis atrofica y dermis esclero-
sada con fibroblastos atipicos. Por otro lado, la paniculitis pseudo-
esclerodermatosa post-irradiacion se caracterzia histologicamente
por ser una paniculitis lobulillar con granulomas lipofagicos, altera-
ciones presentes en nuestro caso; sin embargo, Unicamente se ha
descrito tras radioterapia terapéutica. Como conclusion los derma-
tologos debemos considerar la RDC ante una Ulcera crénica locali-
zada en zonas expuestas durante la ICP.

6. REMIS,IC')N DE “ADENOCARCINOMA RECTAL
METASTASICO” CON PENICILINA

M. Bonfill-Orti, F. Valenti, L. Martinez-Molina, RM. Penin,
J. Notario y A. Jucgla

Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona. Espafa.

Introduccion: La afectacion extracutanea en la lues secundaria es
infrecuente.

Caso clinico: Varon de 72 afos que consultd a urgencias por sindro-
me toxico, alteracion del ritmo deposicional y hematoquecia. En la
exploracion fisica destacaba una tumoracion indurada en ampolla
rectal, por lo que se realizd una colonoscopia que objetivd una le-
sion ulcerada en canal anal sugestiva de proceso neoformativo.
Ante la sospecha de neoplasia de recto se completé el estudio con
TAC toracoabdominal que informaba de engrosamiento mural del
recto con adenopatias locoregionales sospechosas de malignidad y
nodulos pulmonares periféricos en lobulo inferior derecho sugesti-
vos de metastasis. Las biopsias de la lesion anal informaron de ul-
ceracion sin evidencia de neoplasia. Durante el estudio el paciente
presentd un rash maculopapuloso generalizado con afectacion pal-
moplantar. Con la sospecha de secundarismo luético con afectacion
rectal y pulmonar solicitamos serologia que reoriento el diagnosti-
co. Se administro tratamiento con penicilina con resolucion del rash
y remision completa de la lesion rectal y de las pulmonares.
Discusion: La afectacion extracutanea como manifestacion de sifilis
secundaria es poco frecuente o infradiagnosticada. Ante un paciente
con manifestaciones cutaneas sugestivas de secundarismo luético es
importante valorar todos los hallazgos clinicos que pueda presentar
el paciente como posibles manifestaciones de la enfermedad.

7. EXANTEMA MORBILIFORME POSTRASPLANTE
AUTOLOGO DE PROGENITORES HEMATOPOYETICOS

C. Prat, P. Vives, N. Curco, M. Garcia Font, O. de la Barrera,
X. Tarroch y J.M. Marti

Hospital Universitari Matua de Terrassa. Barcelona. Espana.

Se han descrito reacciones enfermedad de injerto contra huésped
(EICH) en pacientes con trasplante de progenitores hematopoyéticos
(TPH). Causa frecuente de mortalidad en pacientes sometidos a tras-
plantes alogénicos En principio los trasplantes autologos, provocan
menos reacciones y suelen ser mas leves, con predominio de afecta-
cion cutanea, y con buena respuesta a los corticoides. Un patron de
reaccion agudo, cuadro denominado injerto contra receptor o sindro-
me injerto (Sl), comparte muchas caracteristicas clinicas, de pronds-
tico y terapéuticas con el clasico EICH agudo. Presentamos a una
paciente afecta de linfoma de Hodgkin, a la que se le efectia un au-
totrasplante de progenitores hematopoyéticos, presentando una
reaccion aguda, con intensa afectacion cutanea, hepatica y digestiva,
con mala evolucion a pesar de la terapia. Planteamos los diagnosticos
diferenciales que se plantean, comentando la similitud y los criterios
diagnosticos entre el Sl y el EICH agudo tras trasplante autologo.

8. NINO DE 20 MESES CON PAPULAS QUERATOSICAS
EN EL AREA DEL PANAL

C. Muniesa?, J. Gonzalez?, Y. Fortuno?, D. Ifiiguez? y R.M. Penin®

aHospital de Viladecans. Barcelona. *Hospital Universitari
de Bellvitge. Barcelona. Espana.

Introduccion: La paraqueratosis granular es una enfermedad cuta-
nea benigna, que se caracteriza por una alteracion adquirida de la
queratinizacion. Es una entidad poco frecuente, la mayor parte de
los casos se han descrito en adultos. En nifos solo hay 21 casos
descritos en la literatura.

Caso clinico: Se trata de un nifio de 20 meses que desde hacia un
mes presentaba unas papulas marrones, queratosicas, confluentes
que inicialmente aparecieron en el pubis y posteriorrmente afecta-
ban a los pliegues inguinales. Se realizé una biopsia cutanea con la
orientacion diagnostica inicial de histiocitosis. La anatomia patolo-
gica mostré una hiperqueratosis paraqueratoésica con abundantes
granulos de queratohialina. Las lesiones fueron remitiendo progre-
sivamente sin tratamiento.

Discusion: La paraqueratosis granular consiste en una alteracion
adquirida de la queratinizacion en la que persisten los granulos de
profilagrina en la capa cornea. Clinicamente se presenta con papu-
las marrones de aspecto queratosico, que se localizan en las axilas
y en otras zonas intertriginosas (en el caso de los nifios es tipica el
area del panal). La histologia es caracteristica y diagnostica, donde
se observa una paraqueratosis compacta con persistencia de los
granulos de queratohialina, mientras que el estrato granuloso se
encuentra preservado. La respuesta al tratamiento es variable. La
mayor parte de los casos remiten de forma espontanea.
Conclusiones: La paraqueratosis granular es una entidad poco fre-
cuente, que debe tenerse en cuenta cuando se observen papulas que-
ratosicas en zonas intertriginosas, y en el caso de los nifos, incluirla
dentro del diagnéstico diferencial de las dermatosis del area del panal.

9. LINFOMA ANAPLASICO DE CELULAS GRANDES T CD30+
ALK-SISTEMICO CON AFECTACION CUTANEA
EN EL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO

N. Rivera?, L. Barboza?, H. Collgros?, J. Bassas?, G. Tapia®,
V. Cabrerac, M. Mestrecy C. Ferrandiz

aServei de Dermatologia; *Servei d’Anatomia Patologica; <Servei
de Cirurgia Plastica. Hospital Universitari Germans Trias i Pujol.
Barcelona. Espana.

Introduccion: Los linfomas anaplasicos de células grandes (LACG) T
se subdividen en 2 grandes grupos con una evolucion y un pronosti-
co claramente diferenciados. Por un lado, se encuentran los prima-
rios cutaneos, y por otro lado los primarios sistémicos (ALK+ o -).

Caso clinico: Varon de 49 anos con HTA, dislipemia, DM 2, y una Ul-
cera en extremidad inferior de 2 anos de evolucion en seguimiento
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como Ulcera vascular. Dada la mala respuesta terapéutica se biopsio
con diagndstico de fibroxantoma atipico. Consulté en urgencias por
pérdida de fuerza en extremidades inferiores e incontinencia esfin-
teriana, donde se observo infiltracion dsea tumoral con compresion
medular en vértebras dorsales, sugestiva de metastasis. Tras una la-
minectomia dorsal se solicit6 valoracion por Dermatologia que obser-
vo6 una Ulcera indolora de bordes sobreelevados bien definidos de
unos 20x25 cm en zona pretibial derecha que se biopsio de nuevo.
También se biopsié una adenopatia inguinal. Las tres biopsias mostra-
ron un linfoma anaplasico T de células grandes CD30+ ALK-.
Discusion: Los LACG pueden ser primarios cutaneos o sistémicos, pre-
sentando un prondstico diferente segun su origen. Cuando se originan
en el ganglio su prondstico es mas desfavorable especialmente si son
ALK-. Si su origen es cutaneo la supervivencia es de hasta el 95%.
Conclusiones: Presentamos un LACG T primario sistémico con afecta-
cién cutanea y metastasis dseas en su diagndstico. A pesar de que las
lesiones cutaneas son excepcionales en este tipo de linfomas sistémicos,
en nuestro caso parece tratarse de esta opcion por su evolucion.

10. PSORIASIS PUSTULOSA GENERALIZADA:
PRESENTACION DE 5 CASOS CLINICOS

A. Castany Pich, C. Juarez Dobjanschi, M. Ubals Cazorla,
G. Aparicio Espanol, V. Garcia-Patos Briones y B. Ferrer Fabrega

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana.

Introduccion: La psoriasis pustulosa generalizada es una variante in-
frecuente de psoriasis que se caracteriza por la aparicion de una erup-
cion aguda y generalizada de placas eritematosas con pUstulas estériles
acompanada de sintomas sistémicos. Puede aparecer en pacientes con
o sin historia previa de psoriasis vulgar y en algunos casos es posible
identificar desencadenantes como el embarazo, las infecciones o la
suspension del tratamiento con corticoides sistémicos, entre otros. Se
trata de una forma grave de psoriasis con una evolucion clinica impre-
visible asociada a complicaciones severas en algunos casos.

Caso clinico: Presentamos 5 casos clinicos de pacientes con psoria-
sis pustulosa generalizada, revisando los aspectos clinicos y analiti-
cos, los tratamientos administrados y la evolucion.

Discusion: La psoriasis pustulosa generalizada es una forma grave
de psoriasis asociada a una importante afectacion sistémica. El tra-
tamiento inicial se basa en el uso de farmacos sistémicos tradicio-
nales, aunque en ocasiones se requiere la administracion de
tratamientos bioldgicos. Recientemente, se han identificado muta-
ciones en el gen IL36RN que codifica el antagonista del receptor de
la interleucina-36 en formas familiares de psoriasis pustulosa gene-
ralizada y en un subgrupo de pacientes con la forma esporadica,
estos casos se han denominado DITRA o déficit de IL36RN. También
se han identificado mutaciones y variantes en el gen CARD14 rela-
cionadas con la aparicion de esta patologia. La identificacion de
estas mutaciones puede tener importantes implicaciones terapéu-
ticas ya que permite identificar un grupo de pacientes que se po-
drian beneficiar del tratamiento con nuevos agentes terapéuticos,
como el antagonista de la interleucina-1 u otros farmacos dirigidos.

Sesion Extraordinaria;
Reunién Conjunta
Catalano-Valenciana-Balear

18-19 de septiembre de 2015

1. PURPURA Y NECROSIS CUTANEA DE LAS OREJAS

I. Gonzalez Villanueva, P. Hispan Ocete, F.J. de Le6n Marrero,
L. Berbegal de Gracia, D. Romero Martinez, B. Encabo Duran,
J.C. Pascual Ramirez e |. Betlloch Mas

Hospital General Universitario de Alicante. Espafa.

Introduccion: El levamisol se empled en el tratamiento del cancer
de colon, artritis reumatoide y sindrome nefrético. Actualmente
esta disponible como antihelmintico veterinario y se utiliza fre-
cuentemente como adulterante de la cocaina. Recientemente se
han comunicado casos de purpura retiforme y necrosis cutanea que
afecta caracteristicamente a las orejas y las mejillas y que se rela-
ciona con el consumo de cocaina adulterada con levamisol.

Caso clinico: Varon de 46 anos, fumador, que consulto por lesiones
dolorosas en ambos pabellones auriculares de una semana de evolu-
cion. En la anamnesis dirigida admitio haber consumido cocaina la
semana previa. A la exploracion se objetivaron unas lesiones purpu-
ricas en ambos pabellones y lobulos auriculares. La analitica sangui-
nea mostro6 una discreta leucopenia. En el estudio de autoinmunidad
e hipercoagulabilidad se detectd la presencia de P-ANCA, C-ANCAy
anticoagulante lUpico. En la biopsia cutanea se observaron trombos
intravasculares con signos de recanalizacion y necrosis adyacente,
sin signos de vasculitis. Ante estos hallazgos y la historia clinica com-
patible se establecio el diagnostico de vasculopatia trombética indu-
cida por cocaina probablemente adulterada con levamisol.
Discusion: Esta vasculopatia se resuelve varias semanas después
del consumo, sin secuelas a largo plazo, y los marcadores serologi-
cos elevados se normalizan después de 2-10 meses. No obstante, el
uso recurrente de cocaina adulterada generalmente conlleva nue-
vos episodios de lesiones cutaneas y/o neutropenia.

Conclusiones: Los efectos toxicos de la cocaina adulterada con le-
vamisol deben tenerse en cuenta como diagndstico diferencial ante
un paciente consumidor de cocaina que presente lesiones purpdri-
cas y necrosis cutanea.

2. CARCINOMA EPIDERMOIDE CUTANEO: DEFINICION
DE SUS CARACTERISTICAS CLINICO-PATOLOGICAS

Y FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS EN UN ESTUDIO
OBSERVACIONAL PROSPECTIVO DE 118 PACIENTES

T. Diaz Corpas?, M. Morales Suarez-Varela®, A. Fuertes Prospere,
N. Rausell Fontestad? y A. Mateu Puchades?

aHospital Universitario Doctor Peset. Valencia. "Hospital General
de Requena. Valencia. <Unidad de Salud Publica, Higiene y
Sanidad Ambiental. Departamento de Medicina Preventiva y Salud
Publica. Barcelona. Espana.

Introduccion y objetivos: En la Gltima ediciéon del manual de la
American Joint Committee on Cancer (AJCC) se modifico el estadia-
je para el carcinoma epidermoide cutaneo (CEC), introduciendo
caracteristicas tumorales de alto riesgo que definen el estadio tu-
moral (T) para identificar aquellos tumores con mayor riesgo de
metastasis. Nuestro objetivo fue definir las caracteristicas asocia-
das al CEC que cumplia criterios de alto riesgo definidos por la AJCC
para ser estadio T2.

Pacientes y métodos: Estudio observacional analitico tipo casos-
casos de 18 meses donde se han incluido pacientes con diagndstico
de CEC. Se recogieron datos clinicos, antropométricos y tumorales.
Para el analisis estadistico se ha utilizado la version 18.0 del pro-
grama PASW Statistics.

Resultados: Los pacientes incluidos fueron 118. La edad media fue
de 77 anos, con predominio del sexo masculino. Mas del 70% de los
CEC se presentaron en la region cefalica, y la mayoria fue < 2 cm.
La prevalencia de CEC T2 fue del 61,9%. Los factores de riesgo aso-
ciados al CEC estadio T2 fueron: la edad (> 85 anos, OR 4,48), la
localizacion en cabeza y cuello (OR 3,38), la presencia de elastosis
solar en el tejido peritumoral (OR 2,08), la tasa de crecimiento mas
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elevada (> 1,5 mm*sem-1, OR 5,73) y el grupo de mayor exposicion
tabaquica (> 20 afos/paquete, OR 3,63).
Conclusiones: Edad avanzada, localizacion en cabeza y cuello, pre-
sencia de elastosis solar, velocidad de crecimiento mas elevada y
exposicion tabaquica intensa son los factores de riesgo que se aso-
ciaron a la presencia de CEC estadio T2.

3. ENSAYOS CLiN[COS ALEATORIZADOS EN REVISTAS
DE DERMATOLOGIA (2009-2013)

D. Romero Pérez, B. Encabo Duran, |. Gonzalez Villanueva,
P. Hispan Ocete, F. de Ledn Marrero, L. Berbegal de Gracia,
I. Belinchon Romero y J.M. Ramos Rincon

Hospital General de Alicante. Espania.

Introduccion: La investigacion clinica proporciona la base para me-
jorar la calidad de la atencion médica dermatoldgica. Los ensayos
clinicos aleatorizados (ECA) proporcionan el nivel mas alto de evi-
dencia disponible para esas mejoras. El objetivo de nuestro estudio
es describir algunas caracteristicas de los ECA publicados en revis-
tas dermatolodgicas.

Material y métodos: Para ello hemos llevado a cabo un estudio des-
criptivo de los ECA publicados entre el 1 de enero 2009 y el 31 de di-
ciembre de 2013 en las 7 revistas dermatologicas con mayor factor de
impacto. La busqueda se ha llevado a cabo a través de la base de datos
“PubMed”, realizando una busqueda sin restricciones para el término
*random, y posteriormente seleccionando manualmente los ECA.
Resultados: Durante el periodo de estudio se registraron 11,478
articulos de los cuales 325 (2,9%) fueron articulos elegibles para el
estudio. 160 (49,2%) fueron publicados en el British Journal of Der-
matology, y 86 (24,5%) en el Journal of American Academy of Der-
matology. El tema de estudio mas com(n fue la psoriasis (20%),
seguido de la dermatitis atopica (8,3%), queratosis actinica (7,4%),
dermatitis no-atopica (5,8%), acné (4,6%), cancer de piel no-mela-
noma (4,3%), envejecimiento cutaneo (4,3%) e infecciones cutaneas
(4%). 122 articulos se llevaron a cabo en América del Norte, 167 en
Europa, y los 53 restantes se originaron en otros paises.
Conclusiones: Psoriasis es el tema mas cominmente investigado en
ECA en Dermatologia.

4. ECOGRAFIA CUTANEA EN UN CASO DE CARCINOMA
BASOCELULAR IRRESECABLE TRATADO CON VISMODEGIB

C. Lloret Ruiz, N. Barrado Solis, S. Lucas Truyols,
A. Arnandis Munoz, M. Velasco Pastor y E. Gimeno Carpio

Servicio de Dermatologia. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.
Espana.

La ecografia cutanea de alta frecuencia (ECAF) es una técnica diag-
nostica recientemente incorporada a la consulta habitual en algu-
nos servicios de Dermatologia. Puede aportar imagenes de alta
definicion de las capas superficiales y profundas de la piel, ademas
de ser una técnica no invasiva e inocua para el paciente. Presenta-
mos el caso de un paciente de 81 afos con historia previa de multi-
ples carcinomas basocelulares en la cara y otras localizaciones. Fue
intervenido en varias ocasiones de un carcinoma basocelular multi-
céntrico que afectaba al dorso nasal, ala nasal derecha y columela,
peristiendo bordes afectos. Tras repetidas sesiones de radioterapia
con insuficiente respuesta, se inicié tratamiento con vismodegib.
Previamente al mismo realizamos una ecografia, que mostraba una
tumoracion de bordes mal definidos que afectaba a planos profun-
dos, con ecogenicidad heterogénea y actividad doppler aumentada.
En los sucesivos controles se ha observado una mejoria de estas
alteraciones acompafiando a una mejoria clinica. La ECAF ha mos-
trado una buena correlacion con el tamafo tumoral comparada con
la histologia (por encima del 73%), aunque en los tumores ulcerados
0 en zonas irradiadas puede haber artefactos que dificulten la valo-

racion, y en los tumores asimétricos o con prolongaciones asimétri-
cas es mas dificil valorar los margenes. En diferentes publicaciones
se destaca su valor previo a la cirugia en la determinacion de su
arquitectura histoldgica o de los bordes de la lesion. Creemos que,
ademas, puede ser una técnica de utilidad en el seguimiento de la
evolucion de carcinomas basocelulares irresecables.

5. NODULOS ERITEMATOVIOLACEOS EN EXTREMIDADES
INFERIORES EN UNA PACIENTE DE REPUBLICA
DOMINICANA

G. Melé Ninot?, V. Exposito Serrano?, E. Roé Crespo®,
A. Catalan Griffiths?, P. Umbert Millet? y M. Salleras Redonnet?

aHospital Universitari Sagrat Cor. "Hospital de la Santa Creu i Sant
Pau. Barcelona. Espana.

La lepra o enfermedad de Hansen es una enfermedad granulomatosa
crénica causada por el bacilo intracelular obligatorio mycobacterium
leprae o mycobacterium lepromatosis. Presenta tropismo por la piel
y los nervios periféricos, y sus manifestaciones clinicas dependen del
estado inmunologico del paciente. Presentamos una paciente de
29 afos natural de RepUblica Dominicana que residia en Espana des-
de hacia 6 meses. Consult6 por papulas infiltradas eritematoviola-
ceas y nodulos subcutaneos no dolorosos en el tercio distal de
extremidades inferiores y dorso del pie, de 9 meses de evolucion. Se
realizé una biopsia punch en la que se observaba un infiltrado granu-
lomatoso multinodular bien circunscrito en dermis superficial y pro-
funda, constituido por histiocitos, linfocitos y células plasmaticas.
Los agregados de bacilos observados en la tincion de Ziehl-Neelsen
junto con el resultado positivo de la PCR para mycobacterium leprae
confirmaron el diagnostico de lepra lepromatosa. Se descarto afec-
tacion neuroldgica y visceral. No se pudo realizar la terapia multifar-
macolégica convencional con dapsona debido a un déficit de 6GPDH,
por lo que se inici6 tratamiento con rifampicina y clofazimina. La
paciente volvio a su pais a los dos meses de iniciarlo y no fue posible
realizar seguimiento evolutivo. En conclusion, presentamos un nuevo
caso de lepra lepromatosa importada. A pesar de que la incidencia y
la prevalencia han disminuido levemente en Espana, es importante
sospechar dicha entidad en personas procedentes de paises endémi-
cos, ya que un diagnostico precoz y un tratamiento adecuado son
fundamentales para el control de esta enfermedad.

6. ULCERAS CUTANEAS SECUNDARIAS A ANGIOMATOSIS
DERMICA DIFUSA COMO SIGNO DE ATEROSCLEROSIS
SEVERA. UN RETO DIAGNOSTICO

L. Garcia Colmenero, G. Martin-Ezquerra, |. Gomez-Martin
y R.M. Pujol

Hospital del Mar. Parc de Salut Mar. Barcelona. Espafia.

Las proliferaciones vasculares reactivas son un grupo de trastornos
vasculares cutaneos benignos caracterizados clinicamente por mul-
tiples placas eritemato- violaceas y purpUricas acompanadas oca-
sionalmente de necrosis y ulceracidon. Histologicamente se
caracterizan por una hiperplasia de células endoteliales y pericitos.
Se considera que corresponden a procesos reactivos como conse-
cuencia de un fendmeno de oclusion vascular secundario a un grupo
heterogéneo de factores locales y/o sistémicos. Presentamos el
caso de una mujer de 63 afios fumadora, hipertensa y dislipémica,
que consultaba por la aparicion progresiva de multiples lesiones
ulceradas dolorosas en muslo derecho y region interglitea de un
mes de evolucion, situadas sobre placas eritemato-violaceas de as-
pecto livedoide. La biopsia mostré una intensa proliferacion de cé-
lulas fusiformes, CD31 y CD34 positivas, situadas entre los haces de
colageno que ocupaba todo el espesor de la dermis. Se establecio
el diagnostico de angiomatosis dérmica difusa. La angiomatosis dér-
mica difusa es una variante rara de angioendoteliomatosis reactiva
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descrita en pacientes con aterosclerosis vascular periférica grave.
Clinicamente se caracteriza por la aparicion de lesiones ulceradas
persistentes solitarias o multiples de localizacion variable que se
desarrollan ocasionalmente sobre placas de aspecto retiforme.
Plantean clinicamente un diagnostico diferencial amplio que inclu-
ye procesos infecciosos, inflamatorios o vasculares. Suele reflejar
una situacién subyacente de isquemia severa y su manejo suele
implicar la resolucion de la patologia vascular responsable. Un me-
jor conocimiento sobre esta patologia resulta importante con el
objetivo de incluirla dentro del diagnostico diferencial de lesiones
ulceradas persistentes, evitar retrasos diagnodsticos y adoptar pre-
cozmente las medidas terapéuticas adecuadas.

7. DERMATOMIOFIBROMA DE LA NUCA EN EDAD
PEDIATRICA. REVISION DE TRES CASOS

E. Agut-Busquet, J. Romani, L. Leal, J. Herrerias, M. Corbacho,
M. Casals, M. Sabat y J. Luelmo

Hospital Universitari Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espaiia.

El dermatomiofibroma de la nuca es un tumor miofibroblastico poco
frecuente. Presentamos una serie de tres pacientes de sexo mascu-
lino con edades comprendidas entre los 5 y los 13 anos que consul-
taron per lesiones asintomaticas en la nuca de reciente aparicion.
Todos presentaban una placa Unica, eritematosa con un tamafio me-
dio de 0,8 cm, que era mas palpable que visible y parcialmente in-
filtrada. Se plante¢ el diagnostico diferencial principalmente con el
tumor desmoide, el dermatofibrosarcoma protuberans, el hamarto-
ma fibroso de la infancia, el dermatofibroma, el nevus de tejido
conectivo y el hamartoma de mUsculo liso. La aproximacion diagnos-
tica inicial se realiz6 mediante un punch. La tincion con H-E mostra-
ba, en la dermis reticular, numerosas células fusiformes dispuestas
en fasciculos paralelos a la superficie y una epidermis sin alteracio-
nes relevantes. No se objetivaron globulos de hialina, mitosis ni cé-
lulas atipicas. Las tinciones de IHQ mostraron negatividad para
proteina $100, SMA, Desmina, Caldesmon y CD34. Ninguno de los
pacientes ha presentado recidiva después de una escision amplia. EL
conjunto de tumores miofibroblasticos suelen suponer un reto diag-
nostico, esencialmente por su semejanza histopatoldgica con otros
tumores de células fusiformes. La IHQ y el estudio citogenético,
como la translocacion t(17,22) o el CD34+, ayudan a excluir otras
entidades. La maxima importancia yace en la necesidad de descar-
tar otros tumores mas agresivos, como el DFSP o el TD. Probable-
mente es un tumor infradiagnosticado por ser poco sintomatico o
porque se diagnostica de forma incorrecta. Tiene un comportamien-
to benigno y se han descrito regresiones espontaneas.

8. REACCION GRANULOMATOSA SOBRE TATUAJE
ASOCIADA A SARCOIDOSIS SISTEMICA

J.M. Ortiz Salvador, D. Subiabre Ferrer, L. Cubells Sanchez,
J.R. Estela Cubells, B. Ferrer Guillen y V. Zaragoza Ninet

Hospital General Universitario de Valencia. Espafa.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que
produce alteraciones cutaneas en un 30% de los casos. Las manifes-
taciones cutaneas son variadas, pero es frecuente la afectacion de
zonas previamente lesionadas, como los tatuajes. Las lesiones cu-
taneas sobre tatuajes no son infrecuentes y abarcan un amplio
diagnéstico diferencial, pero siempre debe considerarse la posibili-
dad de una Sarcoidosis Sistémica.

Casos clinicos: Caso 1: se presenta el caso de un paciente con le-
siones papulares en diversos tatuajes de su cuerpo. Una biopsia
cutanea mostro la presencia de granulomas desnudos. Un estudio
de extension mostro afectacion pulmonar, por lo que se realizo el
diagndstico de sarcoidosis sistémica. Caso 2: una paciente consultd
por la aparicion de papulas aplanadas en el borde bermellon de

ambos labios. Referia el antecedente de tatuaje de delineacion del
reborde labial. Presentaba ademas nddulos subcutaneos y lesiones
vitiligo-like junto con cambios verrucosos en una cicatriz previa.
Una biopsia mostro la presencia de granulomas sarcoideos. Una TAC
pulmonar mostro la presencia de adenopatias mediastinicas.
Conclusiones: Las lesiones sobre tatuaje pueden ser la primera o
Unica manifestacion visible de una Sarcoidosis Sistémica. Ante una
lesion sospechosa sobre un tatuaje se debe tener en consideracion
el diagnostico de Sarcoidosis, realizando una biopsia de la lesion y
practicando pruebas complementarias para descartar afectacion de
otros 6rganos.

9. FIBROMA CELULAR DIGITAL. DESCRIPCION DE UN CASO

L. Calomarde Rees, N. Rivas Tolosa, S. Kindem Gémez,

C. Serra Guillén, C. Requena Caballero, B. Llombart Cussac,
E. Nagore Enguidanos, V. Traves, O. Sanmartin Jiménez

y C. Guillén Barona

Fundacion Instituto Valenciano de Oncologia. Servicio de
Dermatologia. Valencia. Espana.

Caso clinico: Se presenta el caso de una mujer de 35 anos que
consulta por una papula eritematosa localizada en la palma de la
mano izquierda de unos 4 anos de evolucion. Refiere que se le infla-
ma, ocasionandole molestias. Por lo tanto, se programa para exé-
resis en quirdfano con sospecha de dermatofibroma versus reaccion
granulomatosa a cuerpo extrafo. A la exploracion fisica, se eviden-
cia una papula fibrosa eritematosa de 1 cm de diametro localizada
en la palma de la mano izquierda. A nivel histoldgico, se observa
una lesion redondeada bien delimitada no encapsulada que asienta
en la dermis reticular, pero sin extenderse a tejido celular subcuta-
neo. A mayor aumento, las células que constituyen la lesion son
fusiformes, sin atipias y estan inmersas en un estroma con abundan-
te colageno. Se realiza inmunohistoquimica siendo negativa para
actina, 5100 y factor Xllla. Pero claramente positiva para CD34.
Conclusiones: El fibroma celular digital es una neoplasia benigna
que se localiza en los dedos de manos y pies, mas raro en palmas y
plantas, y clinicamente, se observa una papula o un nddulo solitario
de consistencia firme que va creciendo lentamente. Presenta una
histologia de tumor fusocelular con una inmunohistoquimica para
CD34 intensamente positiva, de ahi, la importancia de establecer
el diagnéstico diferencial con tumores CD34 positivos, como el der-
matofibrosarcoma protuberans, y en especial, con el fibromixoma
acral superficial.

10. SINDROME CONSTITUCIONAL Y LINFOCITOSIS:
LA IMPORTANCIA DE LA EXPLORACION CUTANEA

L. Martinez Leborans, J.M. Ortiz Salvador, A. Esteve Martinez,
A. Pérez Ferriols y V. Alegre de Miquel

Hospital General Universitario de Valencia. Espafia.

Introduccion: El linfoma de células NK/T tipo nasal es un tumor
poco frecuente, de presentacion mayoritariamente extranodal y
afectacion del tracto respiratorio superior en su inicio. Su pronosti-
co es infausto, con una supervivencia media tras el diagnéstico de
8 meses.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon ecuatoriano de
23 afos de edad, sin antecedentes personales de interés, en estu-
dio en hematologia por un cuadro constitucional y linfocitosis NK en
sangre periférica. En el PET-TAC se objetivaron multiples areas cap-
tantes en todo el cuerpo, especialmente en miembros inferiores,
motivo por el cual, se realizd una exploracion fisica en esta locali-
zacion por primera vez. En la exploracion fisica se observaron tres
nodulos eritematosos, infiltrados al tacto y ulcerados en superficie,
por lo que se remitio al paciente a dermatologia para estudio. Se
realizaron dos biopsias para hematoxilina-eosina y tinciones de in-
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munohistoquimica, y la correlacion clinico patologica establecio el
diagnostico de Linfoma de células NK/T tipo nasal.

Conclusiones: La agresividad de este tipo de neoplasias hace nece-
saria la realizacion de un diagnostico temprano para iniciar el tra-
tamiento lo antes posible. Con este caso clinico, queremos poner
de manifiesto la importancia que tiene la exploracion fisica en la
historia clinica para llegar a un diagnostico correcto.

11. PERLA TERAPEUTICA PARA UN VIEJO SINDROME

S. Lucas Truyols, N. Barrado Solis, C. Lloret Ruiz, V. Pont Sanjuan,
R. Carmena Ramén y F. Millan Parrilla

Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. Espafa.

Introduccién: El sindrome de Brooke-Spiegler (SBS) es una geno-
dermatosis autosomica dominante poco frecuente producida por
diversas mutaciones a nivel del gen CYLD. Se caracteriza por el
desarrollo de tumores anexiales multiples, especialmente cilindro-
mas, tricoepiteliomas y ocasionalmente espiradenomas.

Caso clinico: Mujer de 80 anos en seguimiento por nuestro Servicio
desde hace 15 afos. Consultd por presentar lesiones asintomaticas
en cuero cabelludo de varios afos de evolucion en forma de nddulos
eritematosos de superficie lisa. El estudio histologico confirmo el
diagnostico de cilindromas. A lo largo de los afos, le hemos ido
extirpando varias lesiones, alguna de ellas con el diagnodstico de
espiradenoma. La presencia de ambos tumores en la paciente per-
mitio establecer el diagnostico de SBS. Asimismo, su hija presenta
maltiples tricoepiteliomas faciales que hemos ido extirpando.
Discusion: El SBS es un sindrome raro pero facil de diagnosticar si
se tiene presente al valorar pacientes con numerosas lesiones ane-
xiales. Existe una amplia variedad de técnicas usadas para la elimi-
nacion de los tumores, sobre todo la extirpacion quirrgica con o
sin injertos. Como alternativas se han utilizado la electrocoagula-
cion, la crioterapia y el laser de CO2. Recientemente se ha publica-
do la enucleacion de la lesion como método terapéutico. En nuestro
servicio hemos usado la técnica del curetaje. Consiste en la extir-
pacion mediante cucharilla dermatolégica y electrocoagulacion del
lecho sangrante.

Conclusiones: Nos parece que el curetaje y electrocoagulacion es
una alternativa terapéutica efectiva y comoda para el paciente que
se ve sometido a reintervenciones con frecuencia, aunque en algu-
nos casos las lesiones recidivan.

12. METASTASIS CUTANEAS

L. Martinez Molina?, S. Gomez Armayones?, F. Valenti Medina?,
M. Bonfill Orti?, A. Jucgla Serra?, J. Marcoval®
y R.M. Penin Mosquera®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Bellvitge. Barcelona. Espaha.

Introduccion: Las metastasis cutaneas son procesos no infrecuen-
tes en la enfermedad neoplasica avanzada. El reto ocurre cuando
su aparicion sucede en contexto del desconocimiento de la enfer-
medad neoplasica de base, siendo en estos casos cuando su accesi-
bilidad a la hora de obtener una muestra histopatoldgica puede
jugar un papel clave a la hora de confirmar el origen etiolégico y de
su repercusion en el manejo oncoldgico del paciente.

Caso clinico: Se presentan dos casos clinicos paradigmaticos de
pacientes con metastasis cutaneas como primera manifestacion de
la enfermedad neoplasica, siendo esclarecedor el resultado anato-
mopatoldgico. El primero versa sobre el nédulo de la hermana Maria
José y el segundo sobre el signo de la nariz de payaso. En ambos
casos se trataba de enfermedad oncoldgica diseminada en otras
localizaciones ademas de la cutanea.

Discusion: Realizamos una revision bibliografica de la literatura en
cuanto a epidemiologia, origen histologico, localizacion, identifica-

cion mediante técnicas de inmunohistoquimica de las metastasis
cutaneas y pronostico.

13. EQUIMOSIS PALPEBRAL RECURRENTE

R. Ballester Sanchez, G. Tomas Cabedo, G. Pérez Pastor,
S. Lopez Agullo y F. Vascuence Cavero

Hospital La Plana. Castellén. Espana.

Presentamos el caso de un vardn de 57 afos que consultaba por la
presencia de varios episodios de equimosis palpebral. El paciente
negaba traumatismos previos ni episodios de tos ni vémitos. Como
antecedentes personales destacaba una gammapatia monoclonal de
significado incierto (GMSI) en control por el servicio de hematolo-
gia. También estaba en estudio por un cuadro etiquetado de angio-
edema sin causa aparente. Habia sido estudiado mediante
analiticas, pruebas de alergia y TAC por los servicios de medicina
interna, alergologia y ORL. Asimismo habia presentado varios sinco-
pes, etiquetados de vaso-vagales por el servicio de cardiologia. A la
anamnesis dirigida referia un sindrome del tUnel carpiano bilateral
de dos afios de evolucién no estudiado previamente. Con todo el
cuadro se sospechd una amiloidosis sistémica. El diagndstico se con-
firmo mediante una biopsia de grasa abdominal positiva para rojo
congo y con birrefringencia verde manzana. Se realizd una ecocar-
diografia que mostraba aumento del grosor del septo con hiperrre-
fringencia sugetiva de enfermedad por depédstico. En el
proteinograma se observo un pico gamma monoclonal y en el estu-
dio de orina la presencia de cadenas ligeras kappa. El paciente fue
remitido para trasplante de progenitores hematopoyéticos. La ami-
loidosis primaria es una enfermedad por sistémica por depdsito de
amiloide asociada a gammapatias monoclonales, fundamentalmen-
te mieloma mdltiple. Puede afectar a muchos 6rganos, entre los
que se encuentra la piel. En el caso que presentamos, la manifes-
tacion cutanea fue el sintoma clave para el diagnéstico del cuadro
y su posterior tratamiento.

14. SINDROME DE LEOPARD

C. Matas?, X. Soria?, M.R. Garcia?, J.M. Fernandez?, C.P. Cortés>®,
R.M. Marti>b y J.M. Casanova>®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Arnau de
Vilanova. Lleida. *Institut de Recerca Biomedica de Lleida.
Espana.

Introduccion: El sindrome de Leopard es una enfermedad genética
poco frecuente, ocasionada en el 80% de los casos por una altera-
cion del gen PTPN11, que forma parte de la via de las RAS/MAPK.
Su principal manifestacion cutanea es la lentiginosis maltiple, y es
importante pensar en él en su diagnostico diferencial.

Caso clinico: Hombre de 42 anos sin antecedentes personales ni
familiares relevantes, con lentiginosis multiple a la exploracion,
mas prominente en la parte superior del cuerpo, hipertelorismo,
puente nasal ancho y torax excavado. Con la sospecha de sindrome
de Leopard se realizd estudio cardiolégico que mostré un hemiblo-
queo anterior de branca izquierda y una leve hipertrofia subclinica
de predominio septal, ademas de una hipoacusia neurosensorial al
estudio ORL. Se realizé un analisis genético detectandose una mu-
tacion en heterocigosis del gen PTPN11 ¢.1403C>T (p.T468M).
Discusion y conclusiones: El grupo de las rasopatias incluye diver-
sos sindromes que tienen en comln una mutacion germinal de las
proteinas de la via de las RAS/MAPK. Segun cual sea el gen alterado
de la via se originara un trastorno del desarrollo diferente, con
cierto grado de superposicion clinica entre ellos. El sindrome de
Leopard se debe en el 80% de los casos a mutaciones en heterocigo-
sis del gen PTPN11, ocasionando una pérdida de funcion. Sus prin-
cipales manifestaciones clinicas se recogen en el acrénimo
LEOPARD: lentigos, alteraciones electrocardiograficas, hiperteloris-
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mo, estenosis pulmonar, anomalias genitales, retraso del creci-
miento y sordera neurosensorial. Forma parte del diagnéstico
diferencial de una lentiginosis multiple o de maculas café con le-
che.

15. ULCERAS OROGENITALES Y RECTORRAGIAS EN MUJER
JOVEN

J.F. Mir-Bonafé, E. Rozas, A. Lopez y L. Puig
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. Espana.

Presentamos el caso de una mujer de 27 anos ingresada en el servi-
cio de medicina interna por hemorragia digestiva baja grave, con
importante repercusion hemodinamica y sindrome toxico asociado,
con multiples manifestaciones extradigestivas. Entre ellas destaca-
ban importantes aftas orales y genitales, lesions pustulosas distri-
buidas por todo el tegumento, asi como una importante afectacion
perianal y una monoartritis de tobillo izquierdo. En la colonoscopia
se objetivaron numerosas Ulceras en recto-sigma y colon derecho
que compromiso de todo el grueso de la pared. Las biopsias demos-
traron un infiltrado inflamatorio mixto sin presencia de granulomas
ni vasculitis. El examen de patergia fue positiva y la determinacion
de HLA-B51 negativa. Con estos datos se orienté como enfermedad
de Crohn iniciandose tratamiento con corticoides a dosis altas con
rapido y correcto control del cuadro. Sin embargo, este cuadro
plantea el inevitable diagnostico diferencial con la enfermedad de
Behcet con afectacion gastrointestinal. Las manifestaciones cuta-
neo-mucosas de estas dos enfermedades son casi superponibles, e
incluso la afectacion intestinal puede llegar a ser indistinguible,
tanto clinica como histolégicamente. Se realiza una interesante re-
vision bibliografica para poder llevar a cabo este dificil diagndstico
diferencial. En nuestro caso pensamos que estamos delante una
enfermedad de Crohn con importante afectacion tanto intestinal
como extraintestinal, aunque el diagnostico de certeza sea imposi-
ble de realizar en este momento. Y es que en algunos casos puede
parecer como si estas dos enfermedades formaran parte de un mis-
mo espectro dentro del grupo de dermatosis neutrofilicas.

16. PENFIGOIDE NODULAR. PRESENTACION DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

A. Nadal Nadal, E. Parera Amer, F. Terrasa Sagrista,
A. Agudo Garcia y C. Nadal Llado

Hospital Son Llatzer. Palma de Mallorca. Espafa.

Presentamos el caso de un hombre de 49 afnos, sin antecedentes,
con papulas y nodulos pruriginosos desde hacia 8 anos, en las extre-
midades. Sin otra sintomatologia. Los hallazgos histopatologicos de
una primera biopsia fueron orientados como dermatitis de contac-
to. Los analisis de sangre practicados fueron normales. Con el diag-
noéstico inicial de prarigo nodular, se inicio tratamiento con
glucocorticoides topicos y antihistaminicos, sin mejoria. Con foto-
terapia UVB empeoraron las lesiones y aparecieron algunas ampo-
llas. Una nueva biopsia mostré la presencia de ampolla
subepidermica junto con un infiltrado neutrofilico y linfocitario. La
inmunofluorescencia directa demostro la presencia de depdsitos
lineales de C3 en la union dermoepidermica. La inmunofluorescen-
cia indirecta resulté negativa. Con el diagnostico de penfigoide no-
dular (PN) se inici6 prednisona oral y dapsona con mejoria del
prurito, pero no las lesiones cutaneas. Similar respuesta con azatio-
prina. Finalmente, con micofenolato, fexofenadina y prednisona en
descenso progresivo obtuvimos una mejoria importante. El PN es
una variante clinica rara del penfigoide ampolloso. Clinicamente las
lesiones similares al prurigo nodular se desarrollan de meses a anos
antes que las ampollas, que pueden aparecer en zonas donde pre-
viamente existia lesion nodular o sobre piel sana. La inmunofluores-
cencia es tipicamente positiva, mostrando un deposito de 1gG y C3

lineal en la membrana basal. Es una patologia dificil de tratar pues
frecuentemente responde mal a la terapia convencional con gluco-
corticoides topicos potentes, requiriendo glucocorticoides orales y
farmacos inmunosupresores, muchas veces usados conjuntamente.
Las lesiones pueden persistir durante anos o mejorar para recidivar,
tiempo después.

17. ERUPCIONES LIQUENOIDES ACTINICAS: VARIANTES
CLINICO-PATOLOGICAS

C. Munoz-Santos?, J. Sola-Ortigosa?, M. Julia®, J.M. Mascaro-Galy©
y A. Guilabert?

aHospital General de Granollers. Barcelona. *Hospital Universitario
de Basurto. Bilbao. ‘Hospital Clinic. Barcelona. Espaia.

Introduccion: Las erupciones liquenoides actinicas son un grupo de
dermatosis provocadas por la luz solar y no relacionadas con sensi-
bilizacién ni exposicion a alérgenos topicos ni sistémicos. Son tipi-
cas de individuos de fototipos oscuros y paises tropicales. Se
caracterizan por la afectacion de zonas fotoexpuestas y su mayor
frecuencia en primavera y verano. A pesar de esto, en la mayoria de
casos publicados en los que se intento su fotoinduccion esta fue
negativa.

Caso clinico: Presentamos 4 casos de estas erupciones, todos ellos
en mujeres jovenes residentes en nuestro pais. Una de las pacien-
tes era de origen magrebi, otra procedente de Sudaméricay otra de
raza gitana. La manifestacion clinica comun de las pacientes fue la
presencia de una erupcion fotodistribuida, especialmente facial,
con hiperpigmentacion marcada que simulaba un melasma y un leve
eritema, que debutaba y/o empeoraba en primavera-verano. En
dos pacientes existian papulas liquenoides en cara de extension de
extremidades superiores. El hallazgo histopatolégico comdn de to-
das las lesiones fue la incontinencia pigmenti en dermis.
Discusion: Son varios los términos empleados para designar las
erupciones liquenoides que aparecen en zonas fotoexpuestas, exis-
tiendo cierta controversia sobre su clasificacion y origen. Se discu-
ten cada una de estas entidades poniendo como ejemplo los 4 casos
reportados y revisando la literatura existente.

Conclusiones: Debemos tener en mente este tipo de erupcion li-
quenoide en nuestro medio, especialmente en poblacion inmigran-
te de piel morena, donde puede confundirse con un melasma, pero
teniendo en cuenta que también pueden afectar a poblacion de
raza blanca

18. HEMANGIOMA MICROVENULAR: ESTUDIO CLiNICO,
DERMATOSCOPICO E HISTOLOGICO DE UN CASO

A. Giacaman, L.J. del Pozo, M.C. Montis, J. Escalas, A. Bauza,
N. Knopfel, M.M. Escudero y A. Martin-Santiago

Hospital Universitari Son Espases. Palma de Mallorca. Espafia.

Introduccion: El hemangioma microvenular (HMV) es una neoplasia
vascular benigna, adquirida y poco frecuente descrita por primera
vez por Hunt y cols. en 1991.

Caso clinico: Vardn de 70 afos que consultaba por lesion ocasional-
mente pruriginosa en antebrazo derecho de un afno de evolucion.
A la exploracion fisica destacaba una macula eritematosa de 6 x
8 mm. A la dermatoscopia se observaba un color rojizo homogéneo
y una reticula periférica fina sin estructuras vasculares. Se realizd
exéresis y el estudio histologico revelo una proliferacion de vasos
capilares en dermis reticular, separados por dermis normal, sin fe-
nomeno de diseccion del colageno ni atipia, siendo el marcador
para HHV 8 negativo. Los hallazgos fueron sugestivos de HMV.
Discusion: El HMV es un tumor vascular benigno y adquirido. Con
mayor frecuencia se manifiesta como papulas o nddulos de colora-
cion eritematosa o violacea en tronco y extremidades de adultos
jovenes. Habitualmente son solitarios aunque se han descrito lesio-
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nes multiples. Hasta la fecha no se ha descrito un patron dermatos-
copico caracteristico. El diagnostico diferencial es amplio y el
diagnosticodefinitivo es histoldgico.

Conclusiones: Aportamos un nuevo caso de HMV. La utilidad de la
dermatoscopia en el diagnostico diferencial es limitada ya que no
hay suficientes datos publicados que permitan describir un patrén
caracteristico, por lo que es necesario realizar estudio histolégico
para establecer el diagnostico de certeza.

19. PSORIASIS PUSTULOSA ASOCIADA A MUTACION
DEL GEN DEL ANTAGONISTA DEL RECEPTOR LA IL-36RN
(DITRA): BUENA RESPUESTA A ANAKINRA

S. Podlipnik, M. Alsina, J.M. Mascard y T. Estrach
Hospital Clinic de Barcelona. Espana.

Presentamos el caso de un hombre de 54 afos de edad con antece-
dentes de psoriasis pustulosa de 7 anos de evolucion tratado inicial-
mente con acitetrino durante varios meses. Posteriormente
presento un brote severo que requirié ciclosporina que fue inicial-
mente efectivo, pero tuvo multiples brotes al intentar suspenderla.
En julio de 2014 tras presentar un nuevo brote que no respondia a
ciclosporina se pauté infliximab combinado con metotrexato. Con
ello mejord rapidamente, pero en el seguimiento posterior, después
de la tercera dosis de infliximab present6 una neumonia por P. jiro-
vecii que preciso ingreso en unidad de cuidados intensivos y se sus-
pendi6 el tratamiento biologico. Se pautd tratamiento con
corticoides sistémicos en combinacion con cotrimoxazol para la
neumonia, evolucion6 favorablemente y fue dado de alta con cotri-
moxazol y prednisona 60 mg/d en pauta descendente. Al disminuir
la prednisona a 15 mg/d presentd un brote muy severo de psoriasis
pustulosa con gran compromiso del estado general y sintomas
sistémicos. Ante la sospecha de un cuadro autoinflamatorio se rea-
liz6 estudio genético que detectd una mutacion en heterocigosis de
gen del antagonista del receptor de la interleuquina 36 compatible
con el diagnostico de DITRA (deficiency of interleukin thirty-six-
receptor antagonist). Con este diagnostico se decidi6 iniciar trata-
miento con anakinra a dosis de 100 mg subcutaneo con muy buena
evolucion clinica y analitica. Durante los 8 meses siguientes de fue
posible suspender totalmente la prednisona y desde entonces se ha
mantenido totalmente asintomatico.

20. SARCOMA DE CELULAS CLARAS: UN RETO
AL DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO

A. Sahuquillo Torralba?, B. de Unamuno Bustos?, A. Calle Andrino?,
M. Chirivella Casanova® y R. Botella Estrada?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia. Espana.

Introduccion: El sarcoma de células claras, también conocido como
melanoma de partes blandas, es un sarcoma con diferenciacion me-
lanocitica en la cual el diagnostico genético es fundamental en su
diagnostico diferencial.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 59 aios sin ante-
cedentes de interés, remitido para estudio de una tumoracion su-
prainguinal de 12 meses de evolucion y crecimiento progresivo. La
resonancia magnética mostraba una masa pubica con infiltracion de
la capa albuginea y del tejido celular subcutaneo, pero sin exten-
sion Osea ni adenopatias. Se realizé una exéresis completa que his-
tolégicamente mostraba una neoplasia solida compuesta por
lobulos de alta celularidad, de células poco diferenciadas de aspec-
to epitelioide y fusiforme con zonas de pigmento melanico. La in-
munohistoquimica fué positiva para vimentina, 5100, melan Ay
HMB45, y negativa para citoqueratinas, Glut1, FXllla, TTF1, CD31,
actina, desmina, CD1a, CD117, marcadores leucocitarios y neuroen-
docrinos. Se plante6 el diagndstico diferencial entre metastasis de

melanoma de primario desconocido, melanoma primario dérmicoy
sarcoma de células claras. El TAC corporal y las exploraciones der-
matologicas, oftalmologicas y otorrinolaringologicas fueron norma-
les. Se realiz6 un FISH para estudio de sarcomas demostrando la
presencia de la traslocacion EWSR1-ATF1, t(12,22), realizandose el
diagnostico de sarcoma de células claras.

Discusion: El sarcoma de células claras puede ser indistinguible a
nivel histologico de la metastasis de melanoma. El diagnostico de-
finitivo debe hacerse mediante FISH o RT-PCR, ya que mas del 70%
de sarcomas de células claras presentan la traslocacion en t(12,22)
(q13,q12) que origina un gen de fusion EWSR1/ATF1.

21. ULCERAS CUTANEAS SECUNDARIAS A ANGIOMATOSIS
DERMICA DIFUSA COMO SIGNO DE ATEROSCLEROSIS
SEVERA. UN RETO DIAGNOSTICO

L. Garcia-Colmenero, I. Gomez-Martin, G. Martin-Ezquerra
y R.M. Pujol

Hospital del Mar. Parc de Salut Mar. Barcelona. Espana.

Las proliferaciones vasculares reactivas son un grupo de trastornos
vasculares cutaneos benignos caracterizados clinicamente por mul-
tiples placas eritemato-violaceas y purpuricas acompaiiadas ocasio-
nalmente de necrosis y ulceracion. Histolégicamente se
caracterizan por una hiperplasia de células endoteliales y pericitos.
Se considera que corresponden a procesos reactivos como conse-
cuencia de un fendmeno de oclusion vascular secundario a un grupo
heterogéneo de factores locales y/o sistémicos. Presentamos el
caso de una mujer de 63 afios fumadora, hipertensa y dislipémica,
que consultaba por la aparicion progresiva de multiples lesiones
ulceradas dolorosas en muslo derecho y region interglitea de un
mes de evolucion, situadas sobre placas eritematoviolaceas de as-
pecto livedoide. La biopsia mostré una intensa proliferacion de cé-
lulas fusiformes, CD31 y CD34 positivas, situadas entre los haces de
colageno que ocupaba todo el espesor de la dermis. Se establecio
el diagnostico de angiomatosis dérmica difusa. La angiomatosis dér-
mica difusa es una variante rara de angioendoteliomatosis reactiva
descrita en pacientes con aterosclerosis vascular periférica grave.
Clinicamente se caracteriza por la aparicion de lesiones ulceradas
persistentes solitarias o multiples de localizacion variable que se
desarrollan ocasionalmente sobre placas de aspecto retiforme.
Plantean clinicamente un diagnostico diferencial amplio que inclu-
ye procesos infecciosos, inflamatorios o vasculares. Suele reflejar
una situacion subyacente de isquemia severa y su manejo suele
implicar la resolucion de la patologia vascular responsable. Un me-
jor conocimiento sobre esta patologia resulta importante con el
objetivo de incluirla dentro del diagnostico diferencial de lesiones
ulceradas persistentes, evitar retrasos diagnosticos y adoptar pre-
cozmente las medidas terapéuticas adecuadas.

Reunion Ordinaria

29 de octubre de 2015

1. SEUDOXANTOMA ELASTICO. DESCRIPCION DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

A. Combalia, I. Fuertes de Vega, J M. Mascaro, P. Iranzo
y T. Estrach

Departamento de Dermatologia. Hospital Clinic i Provincial de
Barcelona. Barcelona. Espafia.
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Introduccion: El seudoxantoma elastico es una enfermedad heredi-
taria del tejido conectivo caracterizada por la mineralizacion y la
fragmentacion progresiva de las fibras elasticas. Afecta principal-
mente a la piel en forma de papulas amarillentas coalescentes, a
los ojos en forma de estrias angioides y defectos en la retina y al
sistema cardiovascular con depdsito de calcio a nivel de las arterias
de mediano calibre en forma de arteriosclerosis precoz.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 61 afos, sin habi-
tos toxicos ni alergias conocidas que acudi6 al Dermatologo por pri-
mera vez en 2015. Como antecedentes referia hipertension arterial
de larga evolucion, dislipemia, un ictus lacunar hemisensitivo izquier-
do y estrias angioides en la retina. A la exploracion fisica destacaban
papulas amarillentas asintomaticas de 1-4 mm de diametro, conflu-
yentes, de predominio en zonas laterales del cuello, axilas, ingles,
area umbilical y mucosa de labio inferior. En el estudio anatomopato-
logico y, mediante la tincidon con hematoxilina eosina, se observé la
presencia de fibras elasticas fragmentadas, engrosadas, arremolina-
das e intensamente basofilas en dermis reticular superior y media. La
tincion con orceina fue positiva para fibras elasticas y con la tincion
de Von Kossa se puso de manifiesto el deposito de sales de calcio a
dicho nivel. Se confirmd el diagndstico de seudoxantoma elastico.
Discusion: Las manifestaciones cutaneas suelen ser el signo inicial de
la enfermedad y las que suelen conducir al diagndstico, no estan pre-
sentes al nacer y suelen aparecer en una edad promedio de 13,5 anos.
La afectacion extracutanea es la principal causa de morbimortalidad.
Conclusiones: El dermatologo tiene un papel fundamental en el reco-
nocimiento del seudoxantoma elastico ya que un diagnostico precoz
facilita un manejo multidisciplinar del paciente y permite detectar en
una fase temprana las manifestaciones oftalmologicas y cardiovascu-
lares reduciendo el riesgo de posibles complicaciones futuras.

2. PANICULITIS SECUNDARIA AL TRATAMIENTO
CON INTERFERON BETA EN UNA ADOLESCENTE
CON ESCLEROSIS MULTIPLE

G. Melé Ninot?, A. Vicente Villa?, C. Jou Muhoz®,
V. Gonzalez Alvarezc y M.A. Gonzalez Ensefiat?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Neurologia. Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de
Llobregat. Barcelona. Espafia.

Introduccién: Las reacciones cutaneas locales por interferén beta
(INFB) suponen un efecto secundario frecuente, habitualmente leve
y que suele autolimitarse. Por el contrario, existen otras reacciones
mas raras y graves, como la paniculitis, que pueden llegar a reque-
rir la suspension del farmaco.

Caso clinico: Paciente de 17 afios diagnosticada de esclerosis mul-
tiple remitente-recurrente a los 12 afnos en tratamiento con INFf3
-1b. A los 4 aios de iniciar el farmaco presento placas eritematosas,
induradas y dolorosas en abdomen y muslos, que aparecian a las
24 h de la administracion del INFB -1b en el area de inyeccion. Con
los datos clinicos e histologicos, se diagnostico de una paniculitis
lobulillar secundaria al tratamiento con INF( -1b. Dada la persisten-
cia de las lesiones a pesar de la rotacion de las areas de inoculacion
y la reeducacion de la técnica de autoinyeccion, se decidio la inte-
rrupcion del INFB-1b.

Discusion: Las paniculitis inducidas por farmacos son un tipo infre-
cuente de paniculitis. El INFB puede causar paniculitis lobulillar,
mixta o septal, ya sea por administracion subcutanea o intramuscu-
lar, asi como lipoatrofia en estadios mas tardios. Se ha propuesto
que el factor traumatico y la induccion de citoquinas proinflamato-
rias podrian ser las causantes de esta entidad. Hay descritos 19
casos de paniculitis inducida por INFpB, la mayoria mujeres y con
una manifestacion clinica en forma de eritema, dolor e induracion
en la zona de la inyeccion del farmaco. El manejo es poco satisfac-
torio y no existen guias al respecto. Es importante educar al pacien-
te acerca de la correcta administracion del INFf3.

Conclusiones: Presentamos un caso de paniculitis por INF§ -1b con
la caracteristica de presentarse en una edad muy temprana. Es
importante una identificacion precoz y un manejo multidisciplinario
para evitar la interrupcion del tratamiento con INFf.

3. “TENGO ESPINAS EN LAS MANOS”. A PROPOSITO
DE UN CASO DE QUERATODERMIA ESPINOSA

G. Deza, L. Garcia-Colmenero, D. Lopez Aventin,
P. Garcia-Martinez y R.M. Pujol

Servicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Parc de Salut Mar.
Barcelona. Espana.

Introduccion: La queratodermia espinosa palmo-plantar (QEPP) es
una entidad rara y de etiologia desconocida caracterizada por la
presencia de proyecciones queratosicas filiformes en la superficie
palmo-plantar. A pesar de no cumplir criterios suficientes para ser
considerada como enfermedad paraneoplasica, se le ha relacionado
con diferentes tipos de neoplasias.

Caso clinico: Mujer de 54 afos, sin antecedentes patologicos per-
sonales ni familiares de interés, que consultaba por la presencia de
lesiones queratosicas filiformes distribuidas por toda la superficie
palmo-plantar que habian aparecido 2 meses atras sin ningin de-
sencadenante claro. Las lesiones eran asintomaticas, pero afecta-
ban a la calidad de vida de la paciente. El estudio histologico de
una las lesiones mostraba una columna bien delimitada de paraque-
ratosis que contactaba sobre una epidermis donde la capa granulo-
sa se encontraba disminuida. No se detect6 disqueratosis ni otras
alteraciones en la epidermis. Con el diagnéstico de QEPP, se decidio
realizar pruebas complementarias para despistaje de neoplasia,
siendo todas ellas normales, y tratamiento con queratoliticos topi-
cos, con resultado insatisfactorio.

Discusion: La QEPP suele ser un proceso asintomatico por lo que
pocos pacientes consultan. Histolégicamente se caracterizan por la
presencia de una columna bien delimitada de paraqueratosis que
contacta sobre una epidermis con el estrato granuloso disminuido o
ausente, sin presencia de disqueratosis ni otras alteraciones. La
forma hereditaria de QEPP es una condicion benigna y aislada,
mientras que la forma adquirida se ha visto asociada a diferentes
tipos de enfermedades neoplasicas, cuyo diagnostico puede ser
concomitante o preceder al de la neoplasia hasta 20 afnos.
Conclusiones: A pesar de no considerarse como una verdadera en-
fermedad paraneoplasica, se recomienda la realizacion de pruebas
de despistaje de malignidad ante el diagndstico de QEPP. Ademas,
un seguimiento clinico, asi como la realizacion de pruebas habitua-
les de cribaje de neoplasias segun edad y sexo es recomendable
para estos pacientes.

Reunion Ordinaria

26 de noviembre de 2015

1. TUMOR DE CELULAS GRANULARES LOCALIZADO
EN LA PIERNA CON SIGNOS HISTOLOGICOS DE ATIPIA

C. Matas?, M.R. Garcia?, J.M. Fernandez?, C.P. Cortés?,
F. Vilardell®, V. C. Adamoli®, J.M. Casanova? y R.M. Marti?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Arnau de Vilanova de Lleida. Universitat de
Lleida. IRB Lleida. Espana.
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Introduccion: El tumor de células granulares (TCG) es una neopla-
sia infrecuente que presenta unas células caracteristicas, llamadas
células granulares, con abundantes granulos eosindfilos citoplasma-
ticos.

Caso clinico: Mujer de 49 afos sin antecedentes relevantes que
presenta, desde hace un afo y medio, una tumoracion subcutanea
discretamente pigmentada, dura al tacto, en la cara interna del
muslo izquierdo, de 2 x 1 cm. Con la sospecha clinica de dermato-
fibroma vs dermatofibrosarcoma se realiza exéresis. El estudio
histopatoldgico objetiva una lesion con caracteristicas de TCG (cé-
lulas granulares S100 y CD68+, melanA y CD34-) con presencia de
algunas atipias nucleares y figuras de mitosis. Con el diagndstico de
TCG atipico se realiza ampliacion de margenes y estudio de exten-
sion que es negativo, estando asintomatica 8 meses después.
Discusion y conclusiones: EL TCG es un tumor raro, generalmente
benigno, aunque puede recidivar localmente si la exéresis no es
completa. Descrito por Abrikossoff como mioblastoma de células
granulares, posteriormente se le ha atribuido un origen neural
(5100+). Suele ser un nodulo solitario, asintomatico, de consisten-
cia dura y crecimiento lento. Es mas frecuente en mujeres de me-
diana edad y podemos encontrarlo en cualquier parte del cuerpo,
50% en la zona de cabeza y cuello (40% en lengua), en piel y tejido
subcutaneo y en algunos drganos internos. El tratamiento es su exé-
resis quirtrgica amplia. Su variante maligna (1-2% de los casos) se
diagnostica por 6 criterios histologicos: Necrosis, morfologia fusi-
forme, presencia de nlcleo vesiculado con nucléolos grandes,
aumento de la actividad mitotica (> 2 mitosis por campo), alta ratio
nucleo/citoplasma y pleomorfismo. Los casos que presenten > 3
criterios son considerados malignos, con un 40% de mortalidad. Si
cumplen 1-2 criterios se clasifican como atipicos y si no cumplen
ningun criterio se consideran benignos. Los malignos y atipicos re-
quieren un seguimiento estrecho.

2. LESIONES CIRCINADAS ERITEMATO-VESICULOSAS
DE INICIO EN LA SEPTIMA DECADA

A. Iglesias Plaza?, M. Iglesias Sancho?, C. Paret Sanz?,
G. Melé Ninot?, P. Umbert Millet?, N. Pérez Munoz®
y M. Salleras Redonnet?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Sagrat Cor.
Barcelona. *Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital General de
Catalunya. Barcelona. Espana.

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis poco fre-
cuente que se caracteriza por placas eritematosas con vesiculas,
fisuras y costras que afectan predominantemente a los pliegues.
Estas lesiones se desencadenan por la friccion, el sudor y la radia-
cion ultravioleta y la clinica suele comenzar en la segunda-tercera
década de vida. Presentamos el caso de una mujer de 78 afos, hi-
pertensa y dislipémica que acude por eritema inguinal con pUstulas
satélites de 4 meses de evolucion, por lo que se orientd el caso
como intértrigo candidiasico. Después de dos semanas en trata-
miento con antifiingicos topicos y orales, las lesiones inguinales
empeoraron, apareciendo eritema perineal con erosiones lineales y
lesiones eccematosas circinadas generalizadas con vesiculas fragi-
les. Se realizd biopsia que revelo acantolisis suprabasal e infiltrado
neutrofilico con inmunofluorescencia directa e indirecta negativa.
En la analitica Unicamente destacaba hipercolesterolemia. Se pau-
to tratamiento con corticoides orales y sulfonas ante la extension
del cuadro. En el plazo de un mes no habia mejoria, por lo que se
repitio la biopsia en la que podiamos observar una acantolisis gene-
ralizada que daba lugar a una imagen que semejaba una “pared de
ladrillos derrumbada” tipica de la enfermedad de Hailey-Hailey. La
inmunofluorescencia directa resulto negativa de nuevo. Se retir6 la
sulfona ante la falta de respuesta y se combiné oxibutinina a los
corticoides orales. La paciente evoluciono favorablemente hasta el
punto que pudimos retirar los corticoides orales y actualmente se

mantiene estable con oxibutinina 5 mg/dia. En conclusion, hemos
presentado un caso atipico de enfermedad de Hailey-Hailey, tanto
por la localizacion de las lesiones como por la edad de inicio.

3. LEISHMANIASIS CUTANEA MULTIFOCAL
ASOCIADA A CERTOLIZUMAB

J. Herrerias-Moreno?, V. Exposito?, E. Agut-Busquet?, M. Corbacho?,
E. Sdez"y J. Luelmo?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Corporacié Sanitaria Parc Tauli. Hospital Universitari de Sabadell.
Universitat Autonoma de Barcelona. Espaia.

Introduccion: La leishmaniasis es una enfermedad protozoaria
cronica que afecta al sistema mononuclear-fagocitico. Desde la
introduccion de las terapias bioldgicas se han recogido en la lite-
ratura 37 casos de leishmaniasis en pacientes tratados con estos
farmacos. Describimos un nuevo caso de leishmaniasis en un pa-
ciente tratado con certolizumab, asociacion hasta ahora no des-
crita en la literatura.

Caso clinico: Mujer de 51 anos diagnosticada de artritis reumatoide
en tratamiento con metilprednisolona, metotrexate y certolizu-
mab. Fue remitida a las consultas externas de Dermatologia por
presentar desde hacia meses lesiones dolorosas localizadas en el
pulpejo del primer dedo de la mano derecha y la planta del pie que
presentaban un aspecto eccematoso con un fondo eritematoviola-
ceo. Dos meses mas tarde, le aparecid una lesion en el muslo dere-
cho en forma de papula eritemato-anaranjada. Bajo la orientacion
diagndstica de un proceso granulomatoso (sarcoidosis, leishamiasis,
micobacteriosis atipica) se realizo una biopsia de la lesion plantar
asi como la de la lesion en el muslo. El estudio anatomopatoldgico
de ambas lesiones revel6 una dermatitis liquenoide asociado a un
infiltrado denso linfohistiocitario que ocupaba casi todo el grosor
dérmico, objetivandose inclusiones intracitoplasmaticas en los ma-
crofagos, que se hacian mas evidente con la tincion Giemsa. ELl
cultivo y la PCR para Leishmania de las biopsias cutaneas fueron
positivas. Se descart6 una leishmaniasis visceral al no presentar
alteraciones en la ecografia abdominal, asi como en la biopsia de
médula 6sea, catalogandose el cuadro de leishmaniasis cutanea
multifocal. Se inici6 tratamiento con antimonio de meglumina a
razon de 20 mg/kg/dia durante 20 dias, con resolucion de las lesio-
nes. A los 3 meses de finalizar el tratamiento la paciente no ha
presentado recidivas.

Discusion: La leishmaniasis es una entidad que deberia tenerse en
cuenta ante una lesion de aspecto granulomatoso en cualquier pa-
ciente que reciba tratamiento con un anti-TNF, en especial en las
zonas endémicas. Sin embargo, no debe olvidarse que la leishma-
niasis en pacientes inmunodeprimidos pueden adoptar maltiples
formas clinicas y tienen mayor probabilidad de la forma visceral.
Desafortunadamente no existe un protocolo ni opciones terapéuti-
cas de profilaxis primaria previo al inicio de estas terapias. Nuestro
caso es especial por presentar dos peculiaridades. La primera de
ellas es su forma multifocal cutanea sin afectacion sistémicay, por
otro lado, su asociacion a certolizumab, hecho hasta ahora no des-
crito en la literatura.

4. ENFERMEDAD DE KIKUCHI CON AFECTACION VISCERAL
Y CUTANEA

L. Martinez Molina?, F. Valenti Medina?, M. Bonfill Orti?,
A. Jucgla Serra?, R.M. Penin Mosquera® y F. Climent®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Bellvitge. Barcelona. Espafia.

Introduccién: La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una infre-
cuente causa de linfadenopatia. Descrita por primera vez en Japon
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en 1972, afecta en mayor proporcion a personas jovenes, mostran-
do una caracteristica linfadenitis histiocitaria necrotizante en la
anatomia patolodgica ganglionar y siendo en la mayoria de casos
autolimitada en menos de seis meses.

Caso clinico: Varon de 21 afios con antecedentes de enfermedad de
Kikuchi que presenta un cuadro de sindrome constitucional, disnea
progresiva y fiebre. En la exploracion fisica destaca la presencia de
adenopatias submaxilares y axilares bilaterales y tres placas erite-
matoedematosas en tegumento, la mayor de ellas de 30 mm de
didmetro en region malar derecha. Con la sospecha inicial de neu-
monia subaguda de etiologia infecciosa se inicia cobertura antibio-
tica de amplio espectro y se recogen multiples muestras para
cultivo ademas de serologias, resultando todas ellas negativas y
empeorando progresivamente el cuadro clinico del paciente. La
biopsia de la lesion cutanea malar mostro cariorrexis sin polimorfo-
nucleares, dafno vacuolar de la basal y paniculitis: hallazgos compa-
tibles con enfermedad de Kikuchi. Finalmente, se realiza un TC
toracico que muestra condensaciones pulmonares bilaterales y ade-
nopatias en multiples territorios profundos, sugiriendo descartar
sindrome linfoproliferativo. Se procede a biopsiar un ganglio linfa-
tico axilar que pone de manifiesto ausencia de linfoma ademas de
una linfadenitis histiocitaria necritozante, realizandose por tanto el
diagnostico de enfermedad de Kikuchi con afectacion pulmonar,
ganglionar y cutanea. La clinica remitio a las pocas semanas de
iniciar corticoides a dosis de 1 mg/kg/dia.

Discusion: Hasta el 40% de los pacientes con enfermedad de Kikuchi
presentan afectacion cutanea, siendo inespecifica clinicamente e
histologicamente semejante al lupus.

Conclusiones: El diagnostico definitivo de esta entidad se realiza
mediante el estudio anatomopatologico ganglionar, siendo primor-
dial descartar otros procesos como linfoma, tuberculosis o linfade-
nitis lUpica.

Reunioén Ordinaria

17 de diciembre de 2015

1. PANICULITIS PANCREATICA. REVISI()N DE LOS CASOS
OBSERVADOS EN EL HOSPITAL CLINIC DE BARCELONA
EN LOS ULTIMOS 10 ANOS

C. Fernandez, J. Ferrando, M. Alsina, P. Iranzo, J.M. Mascaré
y T. Estrach

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Universitat de
Barcelona. Espaia.

Introduccioén: La paniculitis pancreatica es una forma rara de pani-
culitis que aparece solo en el 2-3% de los pacientes con enfermedad
pancreatica. Se presenta en forma de nddulos eritematosos subcu-
taneos que tienden a ulcerarse y drenan un material oleoso resul-
tado de la necrosis de los adipocitos. Numerosas patologias
pancreaticas pueden provocarla, siendo mas frecuente la pancrea-
titis aguda y cronica pero también se asocia a carcinoma pancrea-
tico. En mas del 50% de los casos se asocia a artritis aguda y menos
frecuentemente se asocia a necrosis de la grasa abdominal, de la
médula 6sea, serositis y trombosis mesentérica, reaccion leucemoi-
de y eosinofilia. La paniculitis pancreatica se resuelve con el trata-
miento de la enfermedad subyacente cuando disminuyen los niveles
enzimaticos en sangre. El pronostico depende de la enfermedad de
base y de la extension de la necrosis grasa.

Casos clinicos: Presentamos 3 casos de paniculitis pancreatica ob-
servados en nuestro centro en los Gltimos 10 anos. Se trata de dos

hombres y una mujer, de entre 59 y 88 afos, cuyo cuadro cutaneo
se asociod en un caso a patologia pancreatica benigna y otros dos a
patologia maligna. En todos ellos habia niveles de amilasa y/o lipa-
sa elevados en el momento del diagnéstico y los nodulos subcuta-
neos fueron el primer signo de enfermedad en dos de ellos. La
aparicion de clinica cutanea se asocio a fiebre en dos de los casos y
uno de ellos presento poliartritis con osteonecrosis. El cuadro cuta-
neo siguid la evolucion del proceso pancreatico: en el caso de la
pancreatitis remitié concomitantemente al descenso de los niveles
enzimaticos en sangre, mientras que en los casos asociados a neo-
plasias las lesiones persistieron hasta su fallecimiento.
Conclusiones: La presencia de nodulos subcutaneos ulcerados con
fiebre, poliartritis y/o serositis debe obligar a descartar enferme-
dad pancreatica incluso en pacientes sin sintomatologia dado que
las lesiones cutaneas suelen preceder a las pancreaticas.

2. MIOFIBROMATOSIS INFANTIL GENERALIZADA

F. Valenti-Medina?, A. Vicente?, C. Rovira®, V. Paola Celisc,
C. de Torres Gomez-Palletec, O. Cruz Martinez*
y M.A. Gonzélez-Ensefat?

aSeccion de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Oncologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.
Espana.

Introduccién: La miofibromatosis infantil (MI) es una enfermedad
neoplasica benigna que puede manifestarse en forma de nddulos
Unicos o multiples en cualquier drgano, pero con preferencia por la
piel, tejido subcutaneo y musculos. La mortalidad en los casos con
afectacion visceral es alta, por lo que se recomienda tratamiento
con quimioterapia en estos casos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un recién nacido varén con un
noédulo subcutaneo congénito que durante los primeros 6 meses de
vida desarrolld numerosas lesiones cutaneas, subcutaneas, muscula-
res y 6seas, ademas de 3 lesiones viscerales, en bazo, higado y pul-
mon. La histologia de uno de los nddulos revelo un patron bifasico,
esto es un componente periférico miofibroblastico y uno central con
alta densidad de células primitivas y numerosos espacios vasculares
tipo hemangiopericitoma. La inmunohistoquimica fue positiva para
vimentina y actina alfa del mUsculo liso y negativa para desmina y
S-100. Se inici6 quimioterapia con vinblastina y metotrexate sema-
nales y en la actualidad, 5 meses después, sigue con la terapia ha-
biéndose observado remision parcial tanto clinicamente de las
lesiones cutaneas como de las lesiones viscerales en las pruebas de
imagen. Se realizo analisis genético en sangre periférica que mostré
la mutacion c.1681C>T (p.Arg561Cys) en el gen del receptor 3 del
factor de crecimiento derivado de plaquetas (PDGFRp).

Discusion: Se han descrito multiples casos de MI familiar que en la
mayoria de casos parecen seguir un patrén de herencia autosémica
dominante, aunque algunos casos son mas compatibles con un pa-
tron autosomico recesivo. Recientemente se han descrito 2 muta-
ciones (R651C y N666K) en el gen PDGFRP de pacientes afectados
de MI familiar que han demostrado ser patogénicas.

Conclusiones: El reciente descubrimiento de la genética molecular
de la MI familiar con herencia autosémica dominante abre la puerta
en un futuro préximo al tratamiento de estos pacientes con inhibi-
dores de la tirosina quinasa.

3. NODULO DOLOROSO EN EL TOBILLO DE UNA MUJER
JOVEN

C. Cortés Pinto?, V. Sanmartin Novell?, F. Vilardell Villellas®,
F. Herruzo Gallego<, A. Mustafa Gondolbeu¢,
M.R. Garcia de la Fuente?, C. Matas Nadal® y J.M. Casanova Seuma?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Traumatologia. Hospital Universitari Arnau de
Vilanova. Lleida. Espaha.
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Introduccién: El adenoma tubular apocrino (ATA) es un tumor ane-
xial benigno poco frecuente. Suele presentarse como un nodulo
Unico, asintomatico, de superficie lisa localizado preferentemente
en cuero cabelludo y extremidades inferiores. Su diagnostico es
exclusivamente histologico siendo muchas veces dificil de diferen-
ciar de otros tumores anexiales.

Caso clinico: Mujer de 34 afios que consulto por una lesion cutanea en
la cara externa del tobillo derecho de 10 afos de evolucion. Desde hace
1 ano presentaba dolor espontaneo y alodinia. A la exploracion se ob-
servaba una placa infiltrada de color marrén oscuro con un diametro de
30 x 20 mm. Se realiz6 un punch de 4 mm siendo el estudio histopato-
logico compatible con un ATA. Por parte de traumatologia, se practico
exéresis de la lesion, evidenciandose compresion del nervio sural.
Discusion: El ATA es una neoplasia benigna, con gran variabilidad
clinica, que asienta mayoritariamente en el cuero cabelludo. Su

origen fue motivo de controversia, aunque actualmente lo mas
aceptado es que deriva de la glandula sudoripara apocrina. La
sospecha clinica es infrecuente por lo que la anatomia patoldgica
es imprescindible para su diagnostico. Histolégicamente se carac-
teriza por tlbulos bien delimitados que comprometen la dermis y
en ocasiones, el tejido celular subcutaneo rodeados por un estro-
ma fibroso. Los tubulos estan formados por dos o mas filas de cé-
lulas, las externas son cUbicas, y las internas, cilindricas. El
tratamiento es la exéresis quirtrgica, con lo que suele lograrse la
curacion completa, aunque pueden presentarse casos de recidiva
local.

Conclusiones: Presentamos el caso de un tumor muy poco frecuen-
te, habitualmente de curso clinico benigno; sin embargo, puede
producir compresion de estructuras profundas, por lo que es impor-
tante la exéresis de la lesion.



