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1. BLACK IS BLACK

S. Lucas Truyols?, C. Lloret Ruiz?, A. Arnandis Mufoz?,
J. Sabater Abad?, L. Navarro Pérez?, J. Miquel Miquel®
y E. Gimeno Carpio?

aServicio de Dermatologia. * Servicio de Microbiologia. Hospital
Arnau de Vilanova. Valencia. Espafa.

Introduccion. Exophialia es un género incluido dentro del grupo de
los hongos dermatiaceos. Sus especies estan distribuidas en la na-
turaleza y ocasionan infecciones principalmente en pacientes inmu-
nodeprimidos. Presentamos el caso de un varéon inmunodeprimido
que presentd una lesion cutanea que se diagnostico de feohifomi-
cosis subcutanea por Exophialia dermatitidis.

Caso clinico. Vardn de 68 afios. Entre sus antecedentes personales
destacaban DM, HTA, EPOC tipo bronquitis cronica, IAM en 2007 y
adenocarcinoma de sigma (estadio I) en 2009 tratado con cirugia.
En febrero de 2015 a raiz de una crisis comicial se le detect6 una
metastasis cerebral a nivel parietal izquierdo de adenocarcinoma
con perfil IHQ sugestivo de origen pulmonar con adenopatias hilia-
res y mediastinicas y metastasis 6seas en T12 y L4 a pesar de no
encontrar una masa pulmonar en el PET. Se le realiz6 metastasec-
tomia cerebral y RT sobre el lecho tumoral cerebral y el raquis
afecto durante 8 meses. En las pruebas de imagen de control, en
febrero de 2016 se observo progresion de la lesion en L4, recaida en
el lecho tumoral cerebral ademas de incremento de adenopatias
mediastinicas e hiliares, por lo que se reinicid RT sobre L4 y la le-
sion cerebral e inicidé QT paliativa con carboplatino-permetrexed.
En diciembre de 2016, estando ingresado por una infeccion respira-
toria, lo valoramos por la presencia de una placa poliglobulada,
exofitica y blanda en el codo derecho de varios meses de evolucion.
Con la sospecha de cutanide realizamos una biopsia en la que se
apreci6 una dermatitis granulomatosa con presencia de hifas y en
el cultivo de piel crecio Exophialia dermatitidis, por lo que inicio
tratamiento con itraconazol 100 mg/12 h. El paciente fallecio al
mes por progresion de su enfermedad de base.

Discusion. El incremento de la incidencia de infecciones flungicas
en los Ultimos afnos es un hecho evidente. La presencia de una am-
plia poblacion de pacientes inmunodeprimidos ha contribuido al
aumento de las infecciones por hongos patdgenos oportunistas, en-

tre los que se incluyen los dematiaceos. Estos son un grupo hetero-
géneo que se caracteriza por dar lugar a colonias de color negro
oscuro. Son saprofitos que estan distribuidos en la naturaleza, sobre
todo en el suelo y la madera. La feohifomicosis por Exophialia es
una infeccion poco comun. Afecta principalmente a hombres adul-
tos del area rural. Puede manifestarse de forma superficial, cuta-
nea, subcutanea o sistémica con lesiones que aparecen en areas
expuestas. En la forma subcutanea, suele haber el antecedente de
traumatismo local y se presenta en forma de nodulos o quistes sub-
cutaneos de lento crecimiento sin sintomas sistémicos asociados.
La Exophialia dermatitidis se detecta preferentemente como pro-
ductora de fungemia y patogena sistémica con marcado neurotro-
pismo, constituyendo un potencial agente de infecciones
cerebrales. El género Exophialia muestra sensibilidad a anfoterici-
na B, itraconazol y voriconazol.

2. ESTUDIO COMPARATIVO INTRAINDIVIDUAL
DE TFD CONVENCIONAL ENTRE MAL Y BF-200 ALA
EN QUERATOSIS ACTINICA

B. Bancalari, C. Serra-Guillén, L. Calomarde, A. Diago, E. Nagore,
B. Llombart, C. Requena, O. Sanmartin y C. Guillén

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

Introduccién. El aminolevulinato de metilo (MAL) (Metvix®, labora-
torios Galderma) es el fotosensibilizante que mas frecuentemente
se utiliza en Europa para el tratamiento de terapia fotodinamica
(TFD) en queratosis actinicas (QA). Recientemente se ha comercia-
lizado un nuevo fotosensibilizante aprobado por la FDA para QA, el
5-amilolevulinico en gel y formulado en nanosomas (BF-200 ALA)
(Ameluz gel®; Laboratorios Biofrontera), lo que le otorga una hipo-
tética mejor penetracion y en consecuencia mayor eficacia. Segln
concluyen dos estudios comparativos entre los dos fotosensibilizan-
tes el BF-200 ALA seria ligeramente superior en eficacia y en segui-
miento a un ano que el MAL con unos efectos secundarios similares
en los dos grupos. Sin embargo, en la practica clinica en general y
también segun nuestra experiencia, parece que con el BF-200 ALA
se encuentran mas casos de reacciones locales y efectos secunda-
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rios que con el MAL, utilizando ambos farmacos bajo las mismas
condiciones, tal y como sefalan sus fichas técnicas.

Objetivos. Comparar la TFD convencional entre MAL y BF-200 en
términos de eficacia y tolerancia en pacientes con QA.

Material y métodos. Disefiamos un estudio prospectivo, intraindivi-
dual, doble ciego, comparando el tratamiento con TFD para QA
entre MAL y BF-200 ALA. Seleccionamos pacientes de nuestro centro
con dos areas similares y comparables de QA en cara o cuero cabe-
lludo, con un minimo de 8 QA cada una, entre marzo de 2014 y no-
viembre de 2016. Cada area fue tratada con un fotosensibilizante
elegido al azar, MAL o BF-200 ALA, y comparamos la reaccion local,
fluorescencia, eficacia, dolor y satisfaccion del paciente.
Resultados. Incluimos un total de 50 pacientes, con una media de
QA de 13,5 por area tratada. La eficacia para TFD fue similar, con
un 56% de respuestas completas para MAL, y un 62% para BF-200
ALA. Si consideramos la reduccion del nimero total de QA, MAL
obtuvo un 88% de respuesta versus un 89,6% con BF-200 ALA. Ambos
resultados no fueron estadisticamente significativos. Tanto la emi-
sion de fluorescencia como la reaccion local fue notablemente ma-
yor para BF-200 ALA versus MAL, siendo estadisticamente
significativo. El dolor no pudo ser evaluado por el uso de anestesia
en la mayoria de los pacientes.

Discusién. En nuestro estudio podemos concluir que BF-200 ALA
tiene una ligera mayor eficacia que MAL en el tratamiento de la QA
con TFD, a costa de producir una mucha mayor fluorescencia y
reaccion local que el MAL.

3. MORFEA POST-RADIOTERAPIA EN PACIENTE
CON CANCER DE MAMA. SERIE DE CASOS CLINICOS
EN CENTRO ONCOLOGICO

A. Diago Irache

Servicio de Dermatologia. Instituto Valenciano de Oncologia.
Valencia. Espafa.

Introduccién. La morfea post-radioterapia (MPR) en pacientes con
cancer de mama es una entidad poco frecuente con una incidencia
cada vez mayor debido al aumento de la cirugia conservadora como
tratamiento de eleccion del cancer de mama. Descrita por primera
vez en 1989, la MPR se presenta como una placa indurada de rapida
instauracion que aparece en la zona de irradiacion o areas adyacen-
tes. En los Ultimos afios se han estudiado los posibles factores de
riesgo que predispongan al desarrollo de dicho cuadro.

Casos clinicos. Presentamos un total de 7 casos de MPR que fueron
estudiados en nuestro centro, asi como los analisis anatomopatolo-
gicos realizados para su diagndstico. Al mismo tiempo revisamos la
bibliografia en busca de factores de riesgo que predispongan a las
pacientes al desarrollo de dicha entidad.

Conclusion. La MPR es una entidad poco frecuente cuya aparicion
tiene lugar varios meses después del tratamiento con radioterapia,
habiendo sido descrito casos afos o décadas después. Su diagnosti-
co ha de ser fundamentalmente histologico para su diferenciacion
de una recidiva tumoral y de otras complicaciones asociadas a la
radioterapia tales como la radiodermitis cronica o la fibrosis indu-
cida por radioterapia. Ni la edad, ni la dosis de radioterapia, ni el
numero de sesiones, se han visto relacionados con un mayor riesgo
de desarrollo de la MPR.

4. NEUROFIBROMATOSIS. REVISION DE CASUISTICA
S. Santos Alarcon

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Doctor Peset.
Valencia. Espafa.

Introduccién. La neurofibromatosis tipo 1 es el sindrome neurocu-
taneo mas frecuente con aproximadamente 1 caso cada 3.000 naci-
mientos. Se caracteriza por la presencia de manchas café con

leche, efélides axilares e inguinales, nédulos de Lisch en el iris,
neurofibromas cutaneos y, en ocasiones, gliomas de via optica 'y
displasias 6seas. Pese a su frecuencia, existen pocas series de pa-
cientes descritas en la literatura de seguimiento de la morbimorta-
lidad asociada.

Material y métodos. Se realiza un estudio observacional retrospec-
tivo en forma de serie de casos de neurofibromatosis de nuestro
servicio, con el fin de analizar los criterios fenotipicos y genotipicos
de dicha genodermatosis, asi como analizar su morbimortalidad
asociada. Se incluyeron pacientes con diagnostico clinico o genéti-
co de neurofibromatosis. Asimismo se incluyeron pacientes con
diagndstico de neurofibromatosis segmentaria y pacientes con diag-
nostico de sospecha por cumplir algun criterio clinico. Asimismo se
incluyeron pacientes pediatricos en seguimiento por manchas café
con leche sin cumplir criterio clinico de neurofibromatosis tipo I. Se
incluyeron pacientes que consultaron en nuestro servicio, desde 1
de enero de 2008 hasta 28 de febrero de 2017.

Resultados. Se analizaron un total de 215 pacientes, 79 pacientes
con diagnostico de neurofibromatosis 1, 37 pacientes con diagnos-
tico neurofibromatosis segmentaria, 22 pacientes con un criterio
clinico cumplido de neurofibromatosis tipo 1, y 77 pacientes en
seguimiento por manchas café con leche sin llegar a cumplir crite-
rio clinico de neurofibromatosis tipo 1.

En el grupo con diagndstico de neurofibromatosis 1, hubo 27 en
edad pediatrica (edad media 9,07 [0-16]) con 51,85% de sexo feme-
nino y 48,15% masculino. La edad media en que se realiza el diag-
nostico clinico siguiendo los criterios diagndsticos de NIH consensus
development conference fue de 2,59 anos. Se obtuvo 52 pacientes
en edad adulta (edad media 44,08 [19-78]) con 46% de pacientes de
sexo femenino y 54% masculino. La edad media de diagnéstico cli-
nico fue de 14,03 anos. Se revisaran las caracteristicas fenotipicas
y genotipicas, asi como la morbimortalidad asociada. En el grupo
con diagndstico de neurofibromatosis segmentaria, hubo 12 pacien-
tes pediatricos, con una edad media de 8,33 (1-15), siendo 3 nifas
y 9 nifios. Con una edad media de diagnostico de 2,09 afos (1-5).
Tanto en la poblacion pediatrica como adulta, se solicité fondo de
0jo, no observandose nodulos de Lisch en ninglin paciente. No hubo
complicaciones en este grupo. Se expondran los diferentes analisis
de las diferentes poblaciones.

Discusion. Existe actual controversia entre diferentes autores y di-
ferentes especialistas, con respecto al manejo y seguimiento de los
pacientes con diagnostico de neurofibromatosis. Son necesarios es-
tudios con mayor nimero de poblacién, con el fin de evidenciar la
posible morbimortalidad asociada con la neurofibromatosis.

5. NUESTRA EXPERIENCIA CON SECUKINUMAB
EN LA PRACTICA CLINICA HABITUAL. FACTORES
PREDICTORES DE LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO

J.M?, Ortiz Salvador

Introduccién y objetivos. Secukinumab es un antagonista de la IL-
17A aprobado para el tratamiento de la psoriasis en placas modera-
da-grave. Los estudios en fase Ill han demostrado un excelente
perfil de seguridad y eficacia. Sin embargo, dichos resultados po-
drian variar en la practica clinica habitual, ya que el perfil de pa-
ciente que recibe secukinumab puede ser diferente al reclutado en
los estudios. Se realizé un estudio prospectivo multicéntrico en
cuatro centros de Valencia. Se trataron 47 pacientes con psoriasis
moderada-grave y se les administroé secukinumab 300 mg una vez a
la semana durante 4 semanas y luego cada 4 semanas. Se recogie-
ron datos clinicos y epidemiologicos de los pacientes. En 17 pacien-
tes se determinaron los niveles en sangre de IL-17A previo al inicio
del tratamiento. Se valoro la reduccion del PASI frente al basal a las
4 semanas y a las 12 semanas de tratamiento.

Resultados. La edad media de los pacientes fue 48,1 afnos (rango de
25 a 69 anos). EL IMC fue de 30,25 kg/m?. EL PASI basal fue de 14,1.
Treinta y cinco pacientes (75%) habian recibido previamente uno o
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mas tratamientos biologicos con fracaso primario o secundario. La
media de tratamientos bioldgicos previos fue de 1,9 (rango 0 a 6).
En la semana 12, el 85,5% de los pacientes alcanzo6 un PASI 75 y el
57,4% de los pacientes alcanzo6 una reduccion del PASI mayor del
90%. El 65,7% de los pacientes present6 un PAS| absoluto inferior a
3 en la semana 12. Ninglin paciente evidenci6 ningin efecto adver-
so moderado o grave durante el tiempo de seguimiento. Los facto-
res que se asociaron con una mayor posibilidad de éxito del
tratamiento con secukinumab fueron no haber recibido anterior-
mente ningln tratamiento biologico y presentar niveles bajos de
IL-17 en sangre.

Conclusiones. Secukinumab es efectivo y seguro en el tratamiento
de la psoriasis moderada-grave. La proporcion de pacientes que
alcanzo el PASI-75 y 90 fue similar a la de los estudios piloto. Haber
recibido maltiples tratamientos biologicos previos es el principal
predictor de fracaso a secukinumab.

6. PACIENTE CON ARTRITIS REUMATOIDE
Y FOTOSENSIBILIDAD

A.M. Victoria Martinez®®, N. Lozano Rivas¢, M.R. Oliva Ruiz*,

P. Sanchez Pedrefno?, M. Lova Navarro?, T. Martinez Menchon?,

M. Caceres Cwiek®, J. Sola Pérez, A.C. Ruiz de Almiron?,

R. Corbalan Vélez?, A. Clemente Valenciano?,

J. Martinez Escribano?, C. Marras Fernandez-Cid<y J. Frias Iniesta?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen de
la Arrixaca.."Servicio de Dermatologia. Hospital Comarcal del
Noroeste. Caravaca de la Cruz. <Servicio de Reumatologia.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Servicio de
Reumatologia. Hospital Comarcal del Noroeste. Caravaca

de la Cruz. Murcia. Espafia.

Introduccién. Presentamos a una mujer de 30 anos con artritis reu-
matoide (AR) refractaria a tratamiento, que comienza con fotosen-
sibilidad y lesiones cutaneas en cara y escote.

Caso clinico. Paciente con antecedentes personales de tiroiditis de
Hashimoto, diagnosticada en 2008 de AR poliarticular, con factor
reumatoide y anticuerpos antiproteinas citrulinadas positivos y no-
dulos reumatoides. A lo largo de la evolucion de la enfermedad es
tratada con diferentes farmacos modificadores de la enfermedad y
farmacos bioldgicos. En mayo de 2016 presenta brote de lesiones
cutaneas en cara y escote. La erupcion cutanea era fotodistribuida
y clinicamente compatible con un lupus eritematoso cutaneo suba-
gudo. Se solicit6é una biopsia de piel en la que se observo una der-
matitis liquenoide y neutrofilica. Acompanando a la clinica cutanea
la paciente presentaba febricula nocturna, aftas orales, astenia,
disnea de moderados esfuerzos y sindrome Raynaud. Analiticamen-
te presentaba citopenias, ANA 1/1280 y antiADN positivos. Se reali-
z6 el diagnodstico de lupus eritematoso sistémico (LES) con
superposicion con AR, también conocido como Rhupus. Se inicio
tratamiento con Dolquine y posteriormente inmunoglubilinas intra-
venosas, sin respuesta. Finalmente fue tratada con belimumab, con
muy buena respuesta desde la primera dosis.

Discusion. La coexistencia de dos o mas enfermedades del tejido
conectivo en el mismo paciente es un raro fendmeno, particular-
mente la coexistencia de LES y AR, la cual ha sido estimada entre el
0,01y el 2%. El sindrome de Rhupus se define como una poliartritis
simétrica erosiva, acompafada por signos y sintomas de LES y la
presencia de autoanticuerpos con alta especificidad. Estos pacien-
tes se presentan con caracteristicas de AR, desarrollando posterior-
mente caracteristicas de LES; pocos lo hacen en forma simultanea
y menos ain con LES como manifestacion inicial. En muchos de los
casos descritos no existe buena respuesta a farmacos modificadores
de la enfermedad y se ha intentado el tratamiento con inmunosu-
presores e incluso con farmacos bioldgicos, asi como se ha visto
buena respuesta a rituximab, siendo eficaz tanto en las manifesta-
ciones articulares como en otras manifestaciones de lupus. Nuestra

paciente no respondié a ninguna de estas terapias y es el primer
caso descrito con buena respuesta a belimumab.

7. PAPEL DE LA INMUNOH,ISTOQUI'MICA
EN EL DIAGNOSTICO DE SIFILIS

M2.1. Garcia Briz?, S. Santos Alarcon?, F.C. Benavente Villegas?,
L.M. Moneva Léniz?, R. Garcia Ruiz?, P. Soriano Sarrio®,
R. Dolz Gaitén® y A. Mateu Puchades?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia. Espana.

Introduccion. La sifilis es una infeccion de transmision sexual cau-
sada por la espiroqueta Treponema pallidum subs. pallidum. En los
Gltimos afos se ha incrementado la incidencia y la prevalencia de
esta enfermedad, ocasionando un importante problema de salud
publica. Por ello su diagnodstico precoz es crucial, ya que la instau-
racion de antibioterapia evita nuevos contagios, asi como la progre-
sion de esta enfermedad y sus repercusiones.

Material y métodos. Presentamos tres casos de sifilis en los que el
papel de la inmunohistoquimica ha sido fundamental para su diag-
nostico.

Casos clinicos. El primer paciente es un varén de 33 afos, con an-
tecedentes de infeccion por el virus de la inmunodeficiencia huma-
na (VIH), que presenta lesiones nodulares y asintomaticas
localizadas en el dorso del pene. Se realiza serologia que resulta
negativa en dos determinaciones. Se toma una biopsia diagnéstica,
en la que se observan cambios histologicos compatibles con sifilis
secundaria junto con inmunohistoquimica positiva. El segundo pa-
ciente es un varon de 20 afios en tratamiento por infeccion VIH, que
acude al servicio de dermatologia por la presencia de lesiones ma-
culoeritematosas puntiformes y no ulceradas, clinicamente suges-
tivas de papulosis bowenoide vs. sarcoma de Kaposi de tejidos
blandos. Se realiza un estudio histologico e inmunohistoquimico
concordante con sifilis. El tercer caso es un varéon de 20 afnos, que
acude desde urgencias con serologia luética positiva. Dos semanas
antes habia presentado una erupcion generalizada consistente en
papulas puntiformes no pruriginosas. A la exploracion se observan
lesiones papulosas, planas, no infiltradas y blanquecinas en glande
y perianales, sugestivas de condilomas planos. La histologia e inmu-
nohistoquimica confirman la sospecha clinica.

Discusion. Clasicamente el diagnostico de sifilis se ha basado en la
combinacion de las manifestaciones clinicas, los estudios serologi-
cos y la deteccion directa del microorganismo por microscopio de
campo oscuro y mediante técnicas de impregnacion argéntica, sien-
do estas Ultimas poco utilizadas en la actualidad. Sin embargo, en
ocasiones supone un reto diagnostico debido a la gran variedad de
signos y a la posibilidad de falsos negativos o positivos en las prue-
bas serologicas, hallazgos cada vez mas frecuentes en relacion con
la coexistencia de otras patologias que alteran el sistema inmune,
como por ejemplo el VIH. Existen numerosas publicaciones a favor
del papel de la biopsia con inmunohistoquimica usando anticuerpos
antitreponema, suponiendo una mejora en la sensibilidad y especi-
ficidad, fundamentalmente en aquellos casos con serologia negati-
va en el contexto de pacientes VIH o bien con clinica atipica.

8. PLACAS ERITEMATOVIOLACEAS ASINTOMATICAS
COMO PRIMERA MANIFESTACION CLINICA

A. Arnandis Mufoz, C. Lloret Ruiz, S. Lucas Truyols,
J. Sabater Abad y V. Pont Sanjuan

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

Introduccion. La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria mul-
tisistémica de etiologia desconocida que se caracteriza por la pre-
sencia de granulomas no necrotizantes. La sarcoidosis cutanea
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afecta a un 25-30% de los pacientes, pudiendo ser la primera mani-
festacion clinica y ciertas presentaciones pueden orientar sobre las
alteraciones sistémicas subyacentes y el prondstico. Presentamos
un caso de sarcoidosis cutanea y pulmonar con buena respuesta al
tratamiento con corticoides sistémicos e hidroxicloroquina.

Caso clinico. Varon de 63 anos sin alergias medicamentosas conoci-
das, hipertenso y diagnosticado de psoriasis hace afnos. Acudi6 a la
consulta porque desde hace tres meses presenta placas eritemato-
violaceas de aparicion simultanea en cara, tronco y zonas extenso-
ras de extremidades superiores e inferiores acompanadas en el
Gltimo mes de astenia y disnea a moderados esfuerzos. Se realiza-
ron una serie de pruebas complementarias, destacando en la anali-
tica una linfopenia, hipercalemia e hipercalciuria y adenopatias
mediastinicas multiples junto con infiltrados pulmonares en las
pruebas de imagen. Ante la sospecha clinica, se realizé también
una biopsia cutanea y pulmonar que mostré multiples granulomas
no necrotizantes por lo que, tras descartar el resto de patologias
que cursan con este hallazgo anatomopatoldgico, se diagnosticd al
paciente de sarcoidosis sistémica. Se instauro tratamiento con cor-
ticoterapia sistémica en pauta descendente asociada a hidroxiclo-
roquina con una clara mejoria subjetiva, disminucion progresiva de
las lesiones cutaneas y mejoria tanto analitica como a nivel radio-
logico.

Discusion. La prevalencia en Espana es de 1,4/100.000 habitantes,
es mas frecuente en mujeres y se caracteriza por una distribucion
etaria bimodal; un pico entre los 25-35 anos y otro entre los 45-65
anos. La presentacion clinica mas frecuente es en forma de papulas
o placas de color rojo-marrén. Las lesiones predominan en cara,
labios, cuello, tronco superior y extremidades, con distribucion
bastante asimétrica. La sarcoidosis cutanea en placas se asocia a un
proceso mas crénico, con mayor frecuencia de recurrencias y sinto-
mas mas persistentes incluyendo linfadenopatias, esplenomegalia,
fibrosis pulmonar y uveitis. El diagnéstico es de exclusion, con una
historia clinica compatible acompanada de la presencia histoldgica
de granulomas no caseificantes. El tratamiento no esta estandari-
zado, viene determinado por la gravedad y la progresion de la en-
fermedad y se necesita un abordaje multidisciplinar en este tipo de
pacientes. Cabe destacar la importancia del papel del dermatdlogo
ya que, como en el caso de nuestro paciente, la afectacion cutanea
puede ser la primera manifestacion clinica de una sarcoidosis sisté-
mica.

9. POROCARCINOMA: ASPECTOS CLiNICQS,
HISTOPATOLOGICOS E INMUNOHISTOQUIMICOS
EN UNA SERIE DE 4 CASOS

L. Calomarde-Rees, B. Bancalari, A. Diago, V. Traves, C. Requena,
B. Llombart, C. Serra, E. Nagore, C. Guillén y O. Sanmartin

Introduccion. El porocarcinoma ecrino es un tumor anexial cutaneo
maligno, que deriva de la porcion ductal intraepidérmica de las
glandulas sudoriparas. Se trata de una neoplasia poco frecuente,
representa del 0,005% al 0,01% de todos los tumores cutaneos ma-
lignos.

Material y métodos. Presentamos 4 pacientes diagnosticados de
porocarcinoma ecrino en nuestro servicio, en los que se evallan
aspectos demograficos y clinicos, histopatoldgicos y sus caracteris-
ticas inmunohistoquimicas, comparandolos con las series de casos
publicados en la literatura.

Resultados. De nuestra serie de 4 casos, las edades se concentra-
ron entre 61y 73 anos. Tres pacientes fueron varones. Tres casos
se localizaron en cabeza y cuello y uno en ingle izquierda. En to-
dos los casos el tamano fue igual o menor a 1,5 cm. En dos de ellos
el patron clinico fue papular rosado, y en los otros dos, nddulo
erosivo eritematoso. El tiempo de evolucion oscilé desde 2 meses
hasta 2 anos. En ninglin paciente se sospech6 porocarcinoma ecri-
no (el diagndstico clinico en tres pacientes fue de carcinoma epi-
dermoide y en uno de granuloma piogénico). Solo un caso

presenté metastasis, tanto linfaticas como hematicas. A nivel
histopatologico, el maximo espesor tumoral que se observo fue de
15 mm y el minimo de 5,4 . El patron de crecimiento fue expansi-
vo en dos pacientes e infiltrativo en los otros dos. Se describio
ulceracion y necrosis en tres casos. No se objetivdo componente
benigno (poroma) en ningln paciente. Dos lesiones presentaron
extension intraepidérmica. El nimero de mitosis en 10 campos de
40x oscild entre 0 y 40. En un caso se objetivo invasion linfovascu-
lar y en otro infiltracion perineural. Se realiz6 estudio inmunohis-
toquimico para EMA, CEA, CK AE1/AE3, p63, p53, p16, ki67, ckit,
D2-40 en los 4 pacientes.

Discusion. Las caracteristicas demograficas, clinicas e histoldgicas
de nuestra serie se asemejan a las descritas en la literatura. El
porocarcinoma ecrino se presenta en pacientes de edad avanzada,
sin clara predileccion por el sexo. Aparece preferentemente en las
extremidades inferiores y en cabeza y cuello. Puede adoptar multi-
ples presentaciones clinicas, considerandose un gran simulador. El
estudio histoldgico permitio establecer el diagndstico de porocarci-
noma ecrino en todos los casos y ayuda a establecer los factores
pronosticos que determinaran la actitud terapéutica. Cuando existe
afectacion metastasica, el pronostico es sombrio.

10. POROQUERATOSIS ACTINICA SUPERFICIAL .
DISEMINADA: TRATAMIENTO CON TERAPIA FOTODINAMICA
CON LUZ DE DIA EN 2 CASOS

B. Ferrer Guillen, A. Pérez Ferriols, P. Hernandez Bel,
M2.M. Giacaman Von del Weth, L. Martinez Leborans,
D. Subiabre Ferrer, J.M. Ortiz Salvador, C. Valenzuela Ohate,
J. Magdaleno Tapial, P. Cornejo y V. Alegre de Miquel

Introduccioén. Existe una amplia variedad de opciones terapéuticas
para el tratamiento de la poroqueratosis actinica superficial dise-
minada (PASD) con diversos resultados. Presentamos 2 casos de
PASD tratados con terapia fotodinamica con luz de dia (TFDLD).
Material y métodos. Se llevo a cabo el tratamiento con TDFLD si-
guiendo el consenso hispano-portugués para el tratamiento de las
queratosis actinicas en 2 pacientes con historia de PASD de afios de
evolucion que habian recibido varios tratamientos previos con re-
sultados poco satisfactorios. Se llevaron a cabo varias sesiones en
miembros superiores e inferiores en dias de temperatura media
entre los meses de mayo y noviembre, teniendo en cuenta la dispo-
nibilidad de las pacientes. Cada paciente recibio6 3 sesiones, sepa-
radas por un intervalo de al menos 1 semana. Se realiz6 una sesion
en todas las areas afectas de forma simultanea y 2 sesiones adicio-
nales en cada area afecta de forma separada. En cada sesion se
empled 2 g de metil aminolevulinato (MAL, Metvix®).

Resultados. Las lesiones de los miembros superiores mejoraron o
desaparecieron en ambos casos. Las lesiones de los miembros infe-
riores se aplanaron, con desaparicion de la descamacion. Ambas
pacientes estaban muy satisfechas con los resultados terapéuticos.
El tratamiento fue bien tolerado y no se produjeron efectos adver-
sos. Tras varios meses de control la mejoria persiste y no se han
producido recurrencias.

Conclusioén. La terapia fotodinamica convencional se ha empleado
en el tratamiento de la PASD en estudios previos con diversos resul-
tados. Cavicchini et al. emplean MAL y una lampara de luz roja en
1 caso con resultados satisfactorios. Guarino et al. presentan la
serie mas grande de 6 casos tratados con los mismos parametros,
obteniendo resultados pobres, con Unicamente una leve disminu-
cion de la hiperqueratosis en 4 de ellos. Hasta el momento solo 2
casos de PASD tratados con TFDLD han sido descritos en la literatu-
ra por Salas et al. En ambos los resultados fueron satisfactorios y los
pacientes permanecieron sin recurrencias tras 10 meses de control.
La TFDLD podria ser un tratamiento eficaz en la PASD fundamental-
mente en los miembros superiores, sin embargo son necesarios mas
estudios.
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11. RAPAMICINA TOPICA Y ELECTROCOAGULACION
COMO TRATAMIENTO DE ANGIOFIBROMAS GIGANTES
Y DESFIGURANTES EN UN PACIENTE CON ESCLEROSIS
TUBEROSA

C. Quickenborne, J. Miralles, M. Moragon y P. Soro

Caso clinico. Reportamos un caso de un vardn de 45 afios con escle-
rosis tuberosa y profundo retraso mental, sin otros antecedentes de
interés, derivado desde MAP por angiofibromas gigantes y desfigu-
rantes que ocupaban toda la superficie nasal, provocandole sangra-
dos recurrentes. Se inici6 tratamiento con rapamicina topica
(sirolimus) al 0,4% en vaselina 5 veces/semana durante 3 meses.
Present6 leve mejoria de lesiones con buena tolerancia, por lo que
decidimos mantener el tratamiento y se programa intervencion qui-
rargica para exéresis de elementos de mayor tamano. Se realiza
exéresis por afeitado y electrocoagulacion de angiofibromas de ma-
yor tamano bajo anestesia general. Tras 8 meses de tratamiento
con rapamicina topica y 5 meses postintervencion quirrgica el pa-
ciente presenta una mejoria significativa, con desaparicion de le-
siones de mayor tamafo y disminucion de angiofibromas de menor
tamano. A los 16 meses del inicio del tratamiento (con descanso
terapéutico durante tres meses en verano) el paciente permanece
con buena evolucion clinica, sin presentar nuevos angiofibromas ni
episodios de sangrado durante todo el seguimiento, mostrando una
marcada mejoria estética y en calidad de vida.

Comentario. La esclerosis tuberosa es una genodermatosis de he-
rencia AD. La patogenia se debe a mutaciones heterocigotas en los
genes TSC1 y TSC2 que producen una activacion constitutiva de
mTORC1. Esta estimulacion se traduce en una proliferacion y dife-
renciacion celular descontrolada, provocando la formacion multi-
sistémica de tumoraciones hamartomatosas (cutaneas, renales,
cerebrales...) caracteristicas de esta enfermedad. Las manifestacio-
nes clinicas se presentan con frecuencia, penetrancia y severidad
variable. Una de las manifestaciones cutaneas mas llamativas son
los angiofibromas en la piramide nasal. El arsenal terapéutico utili-
zado para los angiofibromas es muy amplio, incluyendo tratamien-
tos fisicos (radiofrecuencia, crioterapia, dermoabrasion,
electrocoagulacion y laser CO2) y tratamientos médicos (tranilast,
podofilotoxina, rapamicina topica). No existe un algoritmo terapéu-
tico universalmente aceptado debido a la baja prevalencia de estas
lesiones. La irrupcion de la rapamicina topica ha revolucionado el
tratamiento de los AF, alcanzando respuestas formidables sin obje-
tivarse los efectos secundarios observados con su uso sistémico y
minimizando las complicaciones y secuelas permanentes observa-
das con las terapias fisicas clasicas. En base a estos resultados se
recomienda reservar las terapias fisicas para AF de gran tamano y/o
muy desfigurantes alcanzandose buenos resultados, pero con reci-
divas muy frecuentes. La combinacion de terapias fisicas con siro-
limus topico de mantenimiento podria resultar de gran utilidad en
pacientes con un mayor grado de severidad. En nuestro paciente el
uso de electrocoagulacion con airolimus topico de mantenimiento
mostré muy buena respuesta con resolucion parcial de los AF y mar-
cada mejoria estética. Tras 16 meses de tratamiento no se eviden-
ciaron nuevas lesiones.

12. RED IS AN ISSUE: REACCIONES CUTANEAS
A PIGMENTO ROJO DE TATUAJES

F. Benavente-Villegas?, M. Garcia-Briz?, S. Santos-Alarcon?,
L. Moneva-Léniz?, J. Sanchez-Motilla?, A. Prats-Manez?,
J. Laforga-Canales® y A. Mateu-Puchades?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia. Espana.

Introduccion. Presentamos una serie de 8 pacientes con reaccion
cutanea por hipersensibilidad a pigmento rojo de tatuajes con co-
rrelacion clinico-patologica.

Material y métodos. Revisamos las historias de pacientes controla-
dos en consultas externas de Dermatologia del Hospital Universita-
rio Dr. Peset con diagnostico de reaccion cutanea a pigmento rojo
de tatuaje, valorando la clinica que presentaban, los hallazgos ana-
tomopatologicos, patologia asociada y el tratamiento pautado.
Resultados. De los 8 pacientes de nuestra serie, 5 tuvieron lesiones
infiltradas con histologia de granulomas a cuerpo extrafio y 38 tu-
vieron lesiones liquenoides con histologia de dermatitis de interfa-
se liquenoide. En aquellos con patron granulomatoso se descarto
sarcoidosis sistémica e infeccion por microorganismos. En todos los
casos se realizd tratamiento con corticoides topicos, asociando en
algunos corticoides intralesionales. En cuanto a los resultados, se
obtuvo en la mayoria un control mas bien escaso a moderado de las
lesiones cutaneas.

Discusion. La practica del tatuaje ha tenido un incremento conti-
nuo en la sociedad occidental en los Gltimos 30 afos. Se han descri-
to reacciones cutaneas por hipersensibilidad a una variedad de
pigmentos de tatuajes, las que se limitan al area de un determina-
do color, atribuyéndose a los materiales inyectados. El color mas
reportado en la literatura es el rojo, que tradicionalmente se con-
feccionaban a base de derivados del mercurio, y posteriormente
del cadmio, prohibidos hoy en dia. Actualmente se utilizan pigmen-
tos sintéticos organicos, que conllevan un menor riesgo de reaccio-
nes adversas, pero aun asi pueden ocurrir. Diversos patrones
histologicos de reaccion estan descritos, siendo el mas frecuente el
liquenoide, seguido de eczematoso, seudolinfomatoso y granuloma-
toso. En ocasiones hay granulomas sarcoideos, que pueden ser la
primera manifestacion de una sarcoidosis sistémica. El tratamiento
es poco efectivo, utilizandose corticoides topicos e intralesionales,
laser y cirugia.

Conclusion. Presentamos una serie de nuevos casos de reaccion
cutanea a tatuajes limitada a la zona de pigmento rojo, de los cua-
les desconocemos su composicion, que concuerda con los otros ca-
sos reportados en la literatura, y que al igual que en estos, con
tratamientos poco o solo moderadamente satisfactorios. En nuestra
serie de casos vimos un predominio del patron granulomatoso, con
una adecuada correlacion clinico-patologica en la mayoria de ellos.
Es fundamental descartar sobreinfeccion por micobacterias y, sobre
todo, si hay un patrén granulomatoso, que no se esté frente a una
sarcoidosis sistémica.

13. SIGNO DEL DEDO AZUL EN UN PACIENTE
EN TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR PROLONGADO

J. Sabater Abad, C. Lloret Ruiz, S. Lucas Truyols,
A. Arnandis Mufoz y E. Quecedo Estébanez

Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. Espana.

Introduccion. El signo o sindrome del dedo azul consiste en la apa-
ricion de una coloracion azul o violacea de uno o mas dedos en
ausencia de un traumatismo evidente, lesiones graves inducidas por
el frio o trastornos que produzcan cianosis generalizada. Presenta-
mos un caso de este fendmeno en un paciente en tratamiento pro-
longado con inmunosupresores.

Caso clinico. Un vardn de 76 afios, en tratamiento con 10 mg de
metotrexate semanales por una artritis reumatoide, consulté por la
aparicion en las 24-48 horas previas de unas lesiones maculosas
violaceas y asintomaticas en el pie izquierdo. El paciente ya habia
sido valorado en nuestro servicio dos meses antes por la aparicion
de una Ulcera cutanea en el gemelo de la pierna derecha cuyo diag-
nostico anatomopatologico, tras la realizacion de una biopsia, fue
de vasculitis y que, en consecuencia, recibié tratamiento con cor-
ticoides en pauta descendente. A la exploracion fisica se objetivd
que las lesiones actuales no desaparecian con la vitropresion, no
eran palpables y se distribuian de forma parcheada a nivel del pie
izquierdo, sin afectar a otros territorios. Ante la compatibilidad de
las lesiones con una vasculitis o una isquemia arterial se decidio



Restimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Valenciana de la AEDV 81

ingresar al paciente en medicina interna para estudiar la etiologia
del proceso. Durante el ingreso, el paciente recibio tratamiento
con corticoides a dosis altas y prostaglandinas intravenosas y desa-
rrolld diversas complicaciones, entre las que destacan una neumo-
nia por Pneumocystis jirovecii y una leishmaniasis visceral. Una vez
descartada una posible isquemia arterial y tras la mala evolucion de
las lesiones a pesar del tratamiento administrado, se decidié biop-
siar una de las lesiones violaceas. El examen histologico fue compa-
tible con un sarcoma de Kaposi.

Discusion. Describimos el caso de un paciente con un sarcoma de
Kaposi, probablemente en relacion con el tratamiento que recibia
con metotrexate y prednisona, que se presento inicialmente como
un dedo azul. El diagnéstico diferencial de este fenomeno puede
ser muy amplio y variado. Ante la posibilidad de que las lesiones
puedan deberse a una isquemia arterial conviene descartar patolo-
gias emboligenas y protromboticas, enfermedades infecciosas como
la sifilis y procesos vasculiticos. En ocasiones, una trombosis venosa
muy extensa (o flegmasia cerulea dolens) puede ser la responsable
del signo descrito. Por Gltimo, si no existe patologia arterial o ve-
nosa subyacente cabe pensar en alteraciones a nivel de la circula-
cion sanguinea como las producidas por paraproteinemias,
trastornos mieloproliferativos crénicos o procesos crioglobulinémi-
cos. Durante el ingreso, nuestro paciente desarroll6 diversas com-
plicaciones que contribuyeron a la acelerada progresion del
sarcoma de Kaposi. Como conclusion, presentamos el caso de un
sarcoma de Kaposi en un paciente en tratamiento inmunosupresor
prolongado que se presento inicialmente como un dedo azul y cuya
rapida evolucion se debio, en parte, a las complicaciones que pre-
sentod durante su ingreso hospitalario. Destacamos también la im-
portancia de descartar un compromiso de la vascularizacion ante un
miembro afectado por el signo o sindrome del dedo azul y sugeri-
mos, a raiz del caso presentado, el sarcoma de Kaposi como posible
diagnostico diferencial del mismo.

14. TRATAMIENTO DE PITIRIASIS RUBRA PILARIS
REFRACTARIA CON USTEKINUMAB

J. Piqueras Garcia, M.A. Navarro Mira, A.J. Sahuquillo Torralba,
A. Calle Andrino, I. Torres Navarro, N.G. Rojas Ferrer,
R. Botella Etrada y P. Moles Poveda

Introduccion. La pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad papu-
loescamosa cronica inflamatoria de baja incidencia que general-
mente es autolimitada. Su patogenia se desconoce y por eso su
tratamiento es principalmente empirico.

Caso clinico. Varon de 88 afios que presenta como antecedentes
hipertension, dislipidemia, diabetes y fibrilacion auricular. Su tra-
tamiento habitual incluye vildagliptina, fenofibrato, enalapril,
amlodipino, warfarina y digoxina. Acude a urgencias por empeora-
miento reciente de lesiones cutaneas eritematosas y descamativas
en zona facial y brazos de largo tiempo de evolucion. Asocia con-
juntivitis y las lesiones se limitan a zonas fotoexpuestas. En este
momento planteamos principalmente la sospecha de eccema foto-
toxico y realizamos biopsia punch de las lesiones, pautamos pred-
nisona 30 mg/dia, metilprednisolona topica, retirada de fenofibrato
y cambio de farmacos antihipertensivos. En el seguimiento del pa-
ciente, las lesiones se extienden a tronco, extremidades inferiores,
palmas y plantas a modo de placas anaranjadas que dejan islotes de
piel respetados, siendo compatible el cuadro con pitiriasis rubra
pilaris. En la biopsia se observa una epidermis ligeramente irregu-
lar, paraqueratosis focal y discreta vacuolizacion de la basal. En
dermis papilar existe leve infiltrado linfoide perivascular y edema
intersticial. La biopsia es compatible con pitiriasis rubra pilaris en
fase inicial. Se inicia acitretino a 25 mg/dia con posterior aumento
a 35 mg/dia durante tres meses y manteniendo prednisona a
45 mg/dia con mejoria inicial de las lesiones pero estabilizacion
posterior, por lo que se decide inicio de ustekinumab a dosis de
psoriasis, presentando el paciente una respuesta favorable.

Discusion. La pitiriasis rubra pilaris es un trastorno de la queratini-
zacion donde parece que existe una respuesta inmunitaria anormal
a un antigeno desencadenante. Se ha observado en algunos pacien-
tes un aumento de citocinas innatas proinflamatorias como TNF-
alfa y citocinas TH1 y TH17, similar a la psoriasis. Este mecanismo
patogénico es una base racional para plantear su tratamiento diri-
gido con terapias biologicas en casos refractarios. Existen casos
aislados descritos en la literatura de pitiriasis rubra pilaris con bue-
na respuesta a anti-TNF, ustekinumab (anti-IL-12/IL-23) y secukinu-
mab (anti-IL-17). En un articulo reciente se describe que la mejoria
clinica y anatomopatologica de un paciente con pitiriasis rubra pi-
laris en tratamiento con ustekinumab se produce paralela al des-
censo de expresion en piel de citocinas TH17 (IL-17 y IL-22) pero no
de TNF- alfa, por lo que se plantea que el bloqueo del eje IL-23-
TH17 sea una buena terapia dirigida contra esta patologia. Sin em-
bargo, para confirmar el rol de este mecanismo patogénico inmune
serian necesarios mas estudios y reportes de casos en la literatura.

15. UN EDEMA PECULIAR
M?.M. Giacaman Von Der Weth y V. Alegre de Miquel

Introduccion. El escleredema es una entidad infrecuente, de etio-
patogenia desconocida, caracterizada por un engrosamiento de la
dermis con depdsito de mucina entre las fibras de colageno y que se
manifiesta clinicamente como endurecimiento cutaneo predomi-
nantemente de la mitad superior del tronco y region cervicofacial.
Caso clinico. Mujer de 41 anos, obesa, presenta un cuadro de dos
meses de evolucion caracterizado por edematizacion progresiva de
distribucion en cabeza, cuello, escote y miembros superiores que al
inicio se asocio a lesiones urticariformes. Al examen fisico destaca
eritema, edema e induracion de cara, cuello, nuca, escote y bra-
zos. La analitica sanguinea realizada incluyendo hemograma, bio-
quimica, proteinograma, autoinmunidad, funcion tiroidea y
beta-HCG (por antecedentes de mola) fue normal. Se realiza TAC
cervicotoracico que muestra crecimiento marcado del ldbulo tiroi-
deo izquierdo que se punciona bajo guia ecografica, cuya biopsia
fue compatible con bocio nodular. El TAC abdominopélvico realiza-
do no mostrd hallazgos significativos. Se inicia tratamiento con
prednisona oral a una dosis maxima inicial de 0,5 mg/kg/dia con
escasa respuesta, con marcada progresion del edema y sensacion
de disnea, por lo que se decide el ingreso de la paciente. Se incre-
menta la dosis de corticoides a 1 mg/kg /dia, sin mejoria evidente.
Se realiza una biopsia cutanea que evidencia engrosamiento de la
dermis reticular con fibras de colageno ensanchadas y separadas
entre si, compatible con escleredema, por lo que iniciamos trata-
miento con fototerapia UVB.

Discusion. El escleredema se ha asociado principalmente a infec-
ciones viricas y estreptococicas, gammapatias monoclonales, tras-
tornos endocrinometabélicos como diabetes mellitus, patologias
tiroideas y obesidad, como en el caso de nuestra paciente. No exis-
te un tratamiento especifico para esta enfermedad. Se han ensaya-
do diferentes tratamientos, con resultados variables, siendo
actualmente la fototerapia considerada como tratamiento de pri-
mera linea.

16. ;CUANDO DEBEMOS SOSPECHAR UN SINDROME
PHACE? ESPECTRO CLINICO Y CRITERIOS DE
DIAGNOSTICO

I. Poveda Montoyo y P. Alvarez Chinchilla

Introduccién. El sindrome PHACE se caracteriza por la presencia
de anomalias de la fosa posterior, hemangioma infantil (HI) seg-
mentario, anomalias arteriales, cardiacas, oculares y defectos en
la linea media. Existe escaso consenso respecto a como actuar
ante la sospecha de esta entidad. Sin embargo, recientemente se
ha propuesto un protocolo para el cribado de este sindrome y se



82 Restimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Valenciana de la AEDV

han modificado sus criterios diagnosticos. Presentaremos cinco ca-
sos que muestran el amplio espectro que puede constituir este
sindrome.

Casos clinicos. El primer caso era una nifa con un HI segmentario
periorbitario que ademas presentaba una coartacion aortica. El
diagnostico de PHACE fue definitivo. El segundo paciente era una
nifa con un HI segmentario facial en la que también se objetivd un
sindrome de Morning Glory y una opacidad retrocristaliniana. El
diagnostico fue de PHACE definitivo. El tercer caso se trataba de
una recién nacida con un HI segmentario supraorbitario. Tras la
realizacion de pruebas complementarias no se objetivaron otras
anomalias por lo que se considerd un PHACE posible. El cuarto caso
era una neonata con un HI segmentario mixto en region periorbita-
ria, preauricular y lateral del cuello. El diagndstico provisional es
de posible PHACE a la espera del resultado de las pruebas de ima-
gen. Por Ultimo, presentamos un neonato con un defecto esternal y
rafe supraumbilical sin presencia de HI segmentario. Ante la sospe-
cha de un sindrome PHACE se realizaron estudios que identificaron
anomalias en arterias cerebrales y cataratas. El diagnostico fue de
PHACE posible.

Discusion. Clasicamente se sospechaba un sindrome PHACE ante la
presencia de un HI segmentario. Sin embargo, segln el ultimo con-
senso se ha establecido que ante la identificacion de anomalias
estructurales tipicas, aunque no exista un Hl, también hay que con-
siderar este diagnostico. Estas anomalias estructurales se clasifican
en criterios mayores y menores. Segun los nuevos criterios diagnos-
ticos revisados, se considera PHACE definitivo cuando se presenta
un HI segmentario en cabeza junto con un criterio mayor o dos
menores, o si presenta un HI en otra localizacion junto con dos
criterios mayores. En cambio, cumplir dos o mas criterios mayores
sin presencia de HI segmentario se considera como posible PHACE.
Se debe realizar un cribado de este sindrome no solamente en nifos
con un HI segmentario en la cabeza sino también en pacientes con
un HI en otra localizacion que presentan alteraciones estructurales
tipicas y en nifos sin HI que presenten otras anomalias caracteris-
ticas del sindrome PHACE. Este cribado debe incluir un examen fi-
sico completo, una exploracion oftalmoldgica, la realizacion de un
ecocardiograma y una resonancia magnética de cuello y cabeza.
Conclusion. Presentamos cuatro pacientes con HI segmentarios fa-
ciales y un paciente con anomalias estructurales sin afectacion cu-
tanea. En todos ellos se sospechoé desde un inicio un sindrome
PHACE. Con la nueva clasificacion se amplia el espectro de pacien-
tes con riesgo de presentar este sindrome y, por tanto, a los que se
les debe realizar el cribado.

17. HEMANGIOMAS PERINEALES, LA IMPORTANCIA
DE LA NEUROIMAGEN

D. Subiabre Ferrer, J.M?. Ortiz Salvador,

M2.M. Giacaman Von der Weth, B. Ferrer Guillén,

L. Martinez Leborans, C. Valenzuela Ofate, J. Magdaleno Tapial
y A. Garcia Rabasco

Los hemangiomas son los tumores benignos mas frecuentes de la
edad pediatrica, observandose en el 10% de los nifios al afo de vida.
Menos del 10% se localizan en el area perineal, en donde se compli-
can con mayor frecuencia con ulceracion, hemorragia o efecto de
masa entre otros. En el afio 2006, tras el analisis de la literatura de
casos previamente publicados, se propuso el acronimo de sindrome
PELVIS para los casos de hemangiomas perineales asociados a mal-
formaciones genitourinarias y neurologicas. Presentamos 2 casos de
ninos con hemangiomas perineales valorados en nuestro servicio. El
primer caso es una nina de 2 meses que consulta por presentar un
hemangioma en la region lumbar. Al examen fisico se observaba la
lesion vascular con desviacion de la linea media hacia la izquierda.
No se observaban otras alteraciones ni malformaciones. Se le soli-
citd una RM lumbosacra que evidencio un lipoma en relacion con el
cono medular y el inicio del filum terminal, observandose la médu-

la anclada al lipoma. El segundo caso es un nino de 5 meses que
consulta por una lesion a nivel lumbosacro desde el nacimiento. Al
examen fisico se observa un hemangioma de 2 cm con una pequena
ulceracion y una fosita sacra. Se solicita una ecografia que es infor-
mada como seno dérmico presente y posteriormente una RM que
informa un disrafismo cerrado y un lipoma del filum terminal. En
ambos casos realizamos el diagnostico de sindrome PELVIS incom-
pleto. El sindrome PELVIS, acronimo de hemangioma perineal, mal-
formaciones genitales externas, lipomielomeningocele,
anormalidades vesicorrenales, ano imperforado y apéndices cuta-
neos, es un sindrome poco frecuente. Presentamos 2 casos de sin-
drome PELVIS incompletos con la presencia de hemangioma perineal
y alteracion a nivel de la columna lumbar. Cabe destacar la impor-
tancia de la neuroimagen en estos casos debido a que ambos pa-
cientes se encontraban asintomaticos a nivel neurologico;
independiente de ello se les realizd una RM en donde se observaron
lesiones a nivel del canal medular, por lo que seria razonable plan-
tear la realizacion de un estudio de neuroimagen en todos los pa-
cientes con hemangiomas perineales, especialmente aquellos
localizados en la linea media.

18. APLICACION CLINICA DE LA MICROSCOPIA CONFOCAL
DE REFLECTANCIA EN EL DIAGNOSTICO DE LESIONES
PIGMENTADAS. CORRELACION CON LOS HALLAZGOS
CLINICOS E HISTOPATOLOGICOS

B. de Unamuno?, A. Calle?, A. Sahuquillo?, P. Moles?, J. Piqueras?,
I. Torres?, N. Rojas® y R. Botella®

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

La microscopia confocal de reflectancia (MCR) es una técnica de
laser no invasivo que genera imagenes basandose en las diferencias
de refraccion de las distintas estructuras celulares. Permite obte-
ner imagenes en tiempo real con una resolucion comparable a la
histologia convencional. Su utilidad ha sido reportada en diversos
estudios, demostrando mejorar la precision en el diagndstico de
melanoma y cancer cutaneo no melanoma. Se han descrito una se-
rie de patrones confocales que nos permiten el diagnostico diferen-
cial entre nevus y melanoma, que en ocasiones constituye un
verdadero reto en la practica habitual. Presentamos los resultados
de un estudio retrospectivo efectuado en una serie de pacientes
con lesiones pigmentadas atendidos en el Hospital Universitario y
Politécnico La Fe desde junio del 2016 a febrero del 2017. Se reali-
z6 una evaluacion clinica y dermatoscopica de todas las lesiones
pigmentadas, seguido de la exploracion con MCR. Posteriormente
las lesiones fueron biopsiadas o extirpadas en su totalidad para
confirmar el diagnostico. Se realizo una correlacion de los hallazgos
obtenidos por MCR e histopatologia. Se compararon los diagndsticos
obtenidos mediante la evaluacion clinica, por MCR y el diagndstico
definitivo por histologia.

19. NEVUSIMELANOCi'TICOS ACRALES EN EDAD JUVENIL;
CARACTERISTICAS CLINICO-PATOLOGICAS Y ESTUDIO
COMPARATIVO ENTRE NEVUS MANIAC Y NO MANIAC

A.E. Garcia Rabasco?, B. Ferrer Guillén?, V. Zaragoza Ninet?,
B. de Unamuno Bustos®y V. Alegre de Miquel®

Servicio de Dermatologia. “Consorcio Hospital General
Universitario. "Hospital Universitario La Fe. Valencia. Espana.

Introduccion. Presentamos nuestra serie de casos de nevus mela-
nociticos acrales en edad juvenil con el fin de analizar las caracte-
risticas clinico-patologicas y de manera secundaria realizar un
estudio comparativo entre nevus MANIAC (acrénimo de Melanocytic
Acral Nevus with Intraepidermal Ascent of Cells) y no MANIAC.
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Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de los Ulti-
mos 10 afos que incluye a pacientes entre 3 y 18 anos con nevus
acrales extirpados en nuestro servicio. Se han recogido datos clini-
cos (edad, sexo, raza y localizacion) y datos histoldgicos (tamano,
margenes, origen, tipo, afectacion anexial, inflamacion, pigmenta-
cion de la capa cornea, células pagetoides). Se ha realizado analisis
estadistico (SPSS V21) mediante chi-cuadrado y t-student.
Resultados y conclusiones. Los parametros estudiados y analizados
apoyan la benignidad de los nevus melanociticos acrales. En el es-
tudio comparativo no existen diferencias estadisticamente signifi-
cativas entre MANIAC y no MANIAC en ninguna de las caracteristicas
histologicas. Si fue significativa la diferencia en el diametro siendo
de 4,8 mm en MANIAC vs. 2,9 mm en no MANIAC. Por tanto, basan-
donos en nuestros resultados, no recomendamos la extirpacion de
nevus acrales dada la benignidad de las lesiones y la dificultad de la
cirugia en dicha localizacion anatomica.

20. APREMILAST EN PACIENTES ONCOLOGICOS:
EXPERIENCIA DE NUESTRO SERVICIO

V. Gonzalez Delgado, P. Cordero Romero, I. Molina Gallardo,
E. Montesinos Villaescusa y M®.D, Ramon Quiles

La psoriasis es un trastorno cronico e inflamatorio que afecta al
2-3% de la poblacion mundial. Se trata de una enfermedad comple-
ja y multisistémica que tiene un profundo impacto negativo en la

calidad de vida del paciente. El avance de la medicina en los ulti-
mos afos ha modificado drasticamente la oferta terapéutica en
este campo, permitiendo un mayor control de los sintomas de la
enfermedad, tanto cutaneos como sistémicos. Apremilast, aproba-
do en septiembre de 2014 por la FDA para la psoriasis en placas
moderada-severa, es un farmaco inhibidor de la fosfodiesterasa-4,
que regula de forma negativa la expresion de citocinas proinflama-
torias, como IL-23 y TNF-alfa, y aumenta los niveles de citocinas
antiinflamatorias como IL-10. Es, por tanto, un farmaco de adminis-
tracion sistémica que ejerce un papel en la regulacion del estado
inflamatorio de los pacientes psoriasicos, sin provocar una inmuno-
supresion directa como hacen los farmacos biologicos. Presentamos
una serie de pacientes con psoriasis en placas de intensidad mode-
rada-severa y con antecedentes oncoldgicos, en los que descarta-
mos el uso de tratamientos bioldgicos y que fueron sometidos a
terapia con apremilast.



