Actas Dermosifiliogr. 2019;110(Esp. Secciones y Grupos de Trabajo):87-102

ACTAS
Dermo-Sifiliograficas

www.actasdermo.org

-Sifiliogréficas

' ACTAS

RESUMENES DE LAS COMUNICACIONES DE LAS REUNIONES DE LA SECCION
VASCO-NAVARRA-ARAGONESA-RIOJANA DE LA AEDV

Reunion de la Seccidn Vasco-Navarra-Aragonesa-Riojana
de la Academia Espafiola de Dermatologia y Venereologia

Logrofo, 9 de marzo de 2018
San Sebastian, 27 de octubre de 2018

Logrofo, 9 de marzo 2018

1. HIPOQUERATOSIS PLANTAR CIRCUNSCRITA:
DESCRIPCION DE 3 CASOS

I. Aranguren Lopez?, L. Sobrevias Bonells?, A. Lopez Pestafa?,
S. Vildosola Esturo?, M.A. Arregui Murua?,
I. Arias-Camison Montero® y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario Donostia.
Donostia-San Sebastidn. *Servicio de Anatomia Patoldgica. Clinica
La Asuncién. Tolosa. Gipuzkoa. Espana.

Introduccioén. La hipoqueratosis palmar y plantar circunscrita
(HPC) es una entidad infrecuente caracterizada por un adelgaza-
miento focal del estrato corneo. Suele ser asintomatica, y afecta
predominantemente a mujeres de mediana o avanzada edad. Se
manifiesta como una lesion redondeada, bien definida, deprimida,
eritematosa, con borde descamativo, localizada generalmente en
las palmas de las manos.

Casos clinicos. Dos mujeres y un varon con edades entre 69 y
82 anos, sin antecedentes de interés, consultaron por presentar
en planta de pie una lesion eritematosa, de bordes bien delimi-
tados, asintomatica, de lento crecimiento, de anos de evolucion.
La dermatoscopia mostré hallazgos tipicos de HPC. Se practicé
biopsia en dos de los pacientes, siendo el estudio anatomopato-
logico compatible con HPC. Se realizo6 tratamiento en dos pa-
cientes; uno se tratd con crioterapia, con resolucion completa
de la lesion, y el otro con corticoides topicos, que no resultaron
eficaces.

Discusion. La HPC es una entidad benigna cuya etiologia es incier-
ta. Es una patologia infrecuente, habiéndose descrito alrededor de
100 casos descritos en la literatura revisada. La localizacion mas
habitual es la eminencia tenar de las manos. La afectacion plantar
es mas rara, constituyendo menos del 15% de HPC descritas. Los
hallazgos dermatoscopicos, de reciente descripcion, son caracteris-
ticos, y el examen histopatologico permite confirmar el diagnosti-
co. No existe un tratamiento eficaz para la HPC; la crioterapia fue
eficaz en uno de nuestros casos.

Conclusién. Presentamos 3 casos de HPC en planta de pie, una lo-
calizacion poco habitual de esta patologia ya de por si infrecuente.
Queremos destacar la utilidad de la crioterapia en esta entidad.

2. UN CASO DE DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA MDA5
POSITIVO QUE DESARROLLA ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL RAPIDAMENTE PROGRESIVA

P.A. Cerro Munoz?, R. Garcia Felipe?, M.L. Zubiri Ara?,
A. Morales Callaghan?, N. Porta Aznarez?, L. Sdez Comet®,
S. Vicente Arreguic e Y. Gilaberte Calzada?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Medicina Interna (Unidad
de Enfermedades Autoinmunes). Servicio de Anatomia
Patologica. Hospital Universitario Miguel Servet de Zaragoza.
Zaragoza. Espana.

Introduccién. La dermatomiositis amiopatica (DMA) corresponde al
10% de los casos de dermatomiositis (DM), se caracteriza por no
presentar afectacion muscular clinica ni analitica. La DMA presenta
lesiones de piel tipicas de la DM, pero ademas asocia caracteristicas
clinicas especificas como papulas y maculas eritematosas y doloro-
sas en las palmas de las manos, ulceracion de las papulas de Got-
tron, alopecia, Ulceras orales y artritis. La DMA se asocia a niveles
elevados de

anti-MDA5 y mayor riesgo de desarrollar enfermedad pulmonar in-
tersticial rapidamente progresiva (EPIRP).

Caso clinico. Mujer de 65 afos sin antecedentes de interés, presen-
ta cuadro de varias semanas de fiebre, artralgias, Ulceras orales,
alopecia difusa, poiquilodermia fotodistribuida, papulas de Got-
tron, papulas eritematosas dolorosas en palmas de las manos, enzi-
mas musculares normales y anti-MDA5 positivo. Se inicio
tratamiento sistémico con corticoides y tacrélimus, sin embargo a
los 4 meses a pesar del tratamiento inmunosupresor desarrolla
EPIRP. Se inician pulsos mensuales de inmunoglobulinas intraveno-
sas con lo cual se estabiliza clinicamente.

Discusion. Es importante reconocer las caracteristicas clinicas de
la DMA MDA5 positivo, para diagnosticar y tratar precozmente a
estos pacientes ya que tienen riesgo elevado de desarrollar EPIRP,
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cuya mortalidad llega al 50% a los 6 meses. La evidencia sugiere que
el manejo oportuno mejora el pronostico de estos pacientes, el
tratamiento se basa en corticoides sistémicos, inmunosupresores,
inmunoglobulinas intravenosas, terapia bioldgica o combinacion de
estas. El nivel de ferritina es til para predecir el curso clinico y
evaluar la respuesta al tratamiento.

3. ULCERA INDOLORA EN NARIZ: PRESENTACION
DE UN CASO CLINICO

A. Panés-Rodriguez?, J. Anderson-Vilddsola?, M.J. Silva-Carmona®,
A. Lopez-Pestana?, A. Tuneu-Valls?, C. Rodriguez-Caruncho?
y J. Zubizarreta-Salvador?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. Donostia-San Sebastidn. Espana.

Introduccion. La sifilis es una infeccion sistémica crénica adquirida
generalmente por via sexual y producida por el T. pallidum, cuya
inoculacion se realiza a través de las mucosas y las superficies ero-
sionadas. El chancro luético aparece a los 10-90 dias del contacto
sexual y se manifiesta como una Ulcera indolora bien delimitada
localizada habitualmente en la mucosa genital, anal u oral, siendo
muy infrecuente su aparicion en otras zonas.

Caso clinico. Hombre de 33 afos sin antecedentes de interés, profe-
sor de buceo en Tailandia, remitido por aparicion de una Ulcera en
ala nasal izquierda durante el ultimo mes. El paciente negaba trau-
matismos y picaduras recientes en esa localizacion. A la exploracion
destacaba una Ulcera indurada e indolora a la palpacion, con bordes
eritematosos de 1cm de diametro en ala nasal izquierda. En el estu-
dio histoldgico se evidencid un infiltrado inflamatorio linfoplasmoci-
tario, y en la inmunohistoquimica para espiroquetas se apreciaron
estructuras filiformes en espiral. El analisis sanguineo mostroé un
aumento de las transaminasas y positividad de TP-HA y un titulo de
VDRL de 1/8. El cultivo de bacterias y micobacterias asi como las
serologias de VIH y hepatitis B y C fueron negativas. El paciente fue
tratado con 2,4 MU de penicilia-benzatina intramuscular.

Discusion. La via de transmision mas probable en este caso fue la
practica de sexo oral. Debido a la proximidad de la mucosa nasal
con la oral, consideramos que la sifilis primaria debe incluirse en el
diagnostico diferencial de Ulceras en mucosa nasal.

4. ATROFODERMIA DE PASINI Y PIERINI Y ATROFODERMIA
LINEAL DE MOULIN: ;ESPECTRO DE LA MISMA
ENFERMEDAD?

L. Sobrevias Bonells?, A. Panés Rodriguez?, A. Lopez Pestaia?,
A. Tuneu Valls?, A. de Vicente Aguirre?, S. Ibarbia Oruezabal?,
N. Segues Merino® y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. San Sebastidn. Espana.

Introduccion. La atrofodermia de Pasini y Pierini (APP) se considera
una forma de atrofia dérmica y para algunos autores es una forma
abortiva de morfea o una variante atrofica no indurada de morfea,
aunque todavia existe cierta controversia. Su etiologia es desconoci-
da. Afecta mas frecuentemente a mujeres, en tronco, abdomen o
brazos, generalmente bilateral y simétrica, y suele ser asintomatica.
La atrofodermia lineal de Moulin (ALM) cursa con lesiones similares a
las de la APP pero con una distribucion blaschkoide.

Casos clinicos. Caso 1: mujer de 33 anos que desde los 25 afos pre-
senta placas grisaceas deprimidas en abdomen y espalda, lentamen-
te progresivas, junto a areas de esclerosis en algunas placas. La
serologia para Borrelia burgdorferi fue negativa y los anticuerpos
antinucleares (ANA) positivos a titulos bajos. Se realizo el diagnostico
de APP. La paciente realizé tratamiento con calcipotriol/betameta-
sona topico, PUVA, hidroxicloroquina y metotrexate, con discreta
mejoria. Caso 2: mujer de 51 afos que desde los 30 afios presenta

placas hiperpigmentadas atroficas de distribucion blaschkoide en he-
micuerpo izquierdo. La serologia para Borrelia burgdorferi fue nega-
tiva y los ANA positivos a titulos altos. Se diagnostic6 como
atrofodermia lineal de Moulin. La paciente prefiri6 realizar Unica-
mente tratamiento topico. Ailos mas tarde desarrollo lesiones simila-
res pero mas esclerdticas en rodilla contralateral.

Conclusiones. La APP y la ALM son enfermedades muy poco frecuen-
tes. Presentan escasa especificidad histologica y las alteraciones en
la estructura del colageno son variables. El diagnostico diferencial
principal se establece con la morfea, pero con evolucién mas lenta'y
progresiva. Consideramos, al igual que otros autores, que la APP, la
ALMy la morfea podrian considerarse como un espectro de la misma
enfermedad. No obstante, queremos destacar el buen pronostico de
estas entidades aunque mala respuesta al tratamiento.

5. NODULO DE LA HERMANA MARIA JOSE. SERIE
DE CASOS

N. Gonzalez Romero, B. Ramos Barefio, M. Lazaro Serrano,
S. Gomez Muga, S. Pérez Barrio, M.J. Calderdon Gutiérrez
y R. Izu Belloso

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Basurto. Bilbao.
Espana.

Introduccion. Una tumoracion umbilical plantea un amplio diagnos-
tico diferencial (DD), entre el que se encuentra el nddulo de la
hermana Maria José (NHMJ).

Casos clinicos. Presentamos cuatro casos de tumoracion umbilical.
El primero se trata de una mujer de 86 anos con una tumoracion
rojo-violacea en ombligo. El examen histologico de la lesion diag-
nostico que se trataba de una infiltracion por carcinoma seroso pa-
pilar de alto grado. En la TAC se identifico una neoplasia de ovario.
El segundo caso, un vardn de 58 afnos con sindrome constitucional y
ascitis que presentaba un nédulo rosado en region umbilical y otro
supraumbilical. El examen histologico mostro infiltracion por carci-
noma de células en anillo de sello. La TAC revelo carcinomatosis
peritoneal secundaria a adenocarcinoma gastrico. El tercer caso,
una mujer de 79 afos con una tumoracion umbilical dolorosa rojo-
violacea en contexto de Sd general y neoplasia de mama izquierda.
Por Gltimo, un varén de 60 anos con antecedente de hernia umbili-
cal intervenida, que presentaba dos pequefios nodulos eritematosos
de meses de evolucion. En la biopsia encontramos hilos de sutura
no reabsorbible. El examen histoldgico confirmé la presencia de
tejido de granulacion sin signos de infiltracion tumoral, por lo tanto
estariamos ante un NHMJ-like.

Discusion. EL NHMJ es una infrecuente tumoracion umbilical metas-
tasica de neoplasia interna avanzada ya conocida, o la primera ma-
nifestacion de la misma. El DD incluye neoplasia umbilical primaria
benigna (angioma, queloide...), primaria maligna (epitelioma baso-
celular, etc.) u otra lesion no neoplasica. El diagndstico se confirma
con el estudio histologico. Las neoplasias mas habitualmente rela-
cionadas son de origen gastrico o ginecologico. El pronostico suele
ser nefasto y el tratamiento paliativo.

Conclusiéon. EL NHMJ es una entidad poco habitual en la que el pa-
pel del dermatdlogo es fundamental, ya que muchas veces es la
Unica o primera manifestacion de una neoplasia interna avanzada.

6. LESION MELANOMA LIKE EN EPIDERMOLISIS
AMPOLLOSA DISTROFICA

J. Gonzalez del Tanago Diago, P. Urigoitia Ugalde,
J. A. Yagiie Barcia, B. Ramos Barefio, N. Gonzalez Romero,
L. Blanch Rius, R.M. Izu Belloso y G. Cancho Galan?

Servicio Dermatologia. °Servicio AP. HU Basurto. Bilbao. Espaia.

Presentamos el caso de una nifa de 7 aios con epidermélisis ampo-
llosa distrofica hereditaria en seguimiento anual en Dermatologia
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pediatrica. Durante la Ultima revision se detecté una lesion pig-
mentada atipica > 10cm de didametro en tobillo derecho de reciente
aparicion. La dermatoscopia mostré un patron heterogéneo mela-
nocitico con zonas de marcada atipia. Las caracteristicas de la le-
sion nos hicieron plantear un diagndstico diferencial entre nevus de
epidermolisis bullosa (EB nevus) y melanoma maligno. El analisis
histopatoldgico mostro un patron tipo pseudomelanoma caracteris-
tico del EB nevus. Con dicho diagndstico se optd por un seguimiento
estrecho de la lesion con iconografia y dermatoscopia.

7. DERMATOMIOSISTIS AMIOPATICA MDA-5 POSITIVA,
A PROPOSITO DE DOS CASOS

M.l. Martinez Gonzalez?, Z. Martinez de Lagran Alvarez de Arcaya?,
V. Fatsini Blanch?, G. Ruiz-Carrillo Ramirez?, A. Urtaran Ibarzabal?,
I. Garcia-Rio?, Y. Olaizola Nogales? e I. Gorostiaga Altuna®

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz. Espafia.

Introduccioén. Los anticuerpos anti-MDA5 en la dermatomiositis
(DM) se relacionan con formas amiopaticas asociadas a enfermedad
pulmonar intersticial rapidamente progresiva. Caso 1: mujer de
62 anos sin antecedentes de interés, que ingreso por dificultad res-
piratoria rapidamente progresiva y artralgias. A nivel cutaneo pre-
sentaba eritema malar y en escote, asi como lesiones eritematosas
ulceradas periungueales. Los hallazgos clinicos y las pruebas com-
plementarias realizadas permitieron alcanzar el diagnostico de DM
amiopatica MDA-5+ asociada a neumopatia inflamatoria aguda, que
requirié tratamiento inmunosupresor a dosis altas. Caso 2: mujer
de 55 afos, con antecedente de carcinoma pulmonar de célula pe-
quena en remision completa. Fue remitida al S. de Dermatologia
por lesiones periungueales de 1 mes de evolucion. A la exploracion
presentaba edema y eritema en cuticulas, papulas de Gottron y
eritema palpebral y en dorso nasal. Se realizé biopsia y analitica
completa, donde se llegd al diagnostico de DM amiopatica MDA-5+
y se remitid al S. de Medicina Interna, donde descartaron progre-
sion de enfermedad pulmonar.

Discusion. Los anticuerpos anti-MDA-5 son un marcador de una va-
riante de DM con escasa afectacion muscular pero con manifesta-
ciones cutaneas severas, hiperferritinemia y afectacion pulmonar
intersticial rapidamente progresiva. Desde su descubrimiento en
2004, se ha visto que pudiera tener signos cutaneos diferentes de
las formas clasicas, mas similares a los hallazgos del sindrome anti-
sintetasa (edema de manos, ulceracion periungueal, lesiones pal-
mares), aunque hacen falta mas estudios que lo confirmen. Se trata
de una forma mas severa de enfermedad, que presenta mala res-
puesta al tratamiento y pronostico desfavorable.

8. MUCINOSIS PAPULAR GENITAL SIMULANDO INFECCION
POR MOLUSCO CONTAGIOSO

A. Saenz Aguirre?, M.l. Martinez Gonzalez?,
F.J. de La Torre Gomar?, S. Goula Fernandez?, I. Arrue Michelena?,
V. Almeida Llamas?, M. Izaskun Trébol Urra® e |. Gorostiaga Altuna®

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz. Espafa.

Introduccioén. En el término mucinosis se incluyen un grupo de der-
matosis caracterizadas por el deposito de cantidades anormales de
mucina en la dermis. Pueden ser primarias, entre las que se en-
cuentra la forma localizada, o secundarias. La mucinosis papulosa
(MP) es una forma de mucinosis localizada.

Caso clinico. Varon de 42 afios que consultd por lesiones genitales
de 4 meses de evolucion y que relacionaba con contacto sexual de
riesgo. A la exploracion presentaba en el pene pequenas papulas
normocoloreadas agrupadas no confluentes que sugerian como pri-
mera posibilidad moluscos. Tras curetaje y estudio anatomopatolo-

gico, la presencia de depdsitos dérmicos de mucina concluyé el
diagndstico de mucinosis. Se realizo analitica incluyendo autoinmu-
nidad, proteinograma y serologias de enfermedades de transmision
sexual, hallandose Unicamente serologia positiva para hepatitis C,
previamente conocida y tratada. Se propuso tratamiento topico con
clobetasol 0,05% y tacrolimus 0,1% topicos. Ante la falta de res-
puesta a tratamiento topico se propuso afeitado y electrocoagula-
cion; tras lo cual, el paciente refiere recidiva de algunas de las
lesiones. Actualmente se practican controles clinicos y analiticos
anuales.

Discusion. La MP es una variante localizada de mucinosis. Se carac-
teriza por pequefas papulas que pueden presentarse en distintas
localizaciones. Histologicamente presentan depositos dérmicos de
mucina que se hacen evidentes con hierro coloidal o azul alcian.
Esta entidad obliga a descartar otras enfermedades asociadas como
trastornos linfoproliferativos o enfermedades autoinmunes, asi
como infeccion por VIH. Consideramos este caso de interés por la
escasez de publicaciones sobre mucinosis en el area genital, locali-
zacion que ademas puede inducir a error diagnéstico pensando en
otras entidades mas comunes como las de transmision sexual.

9. PENFIGOIDE AMPOLLOSO. REVISION CASOS HUB

A. Lobato lIzagirre, A. Arrumbarrena Diaz de Alda,
C. Gomez Bringas, J. Gonzalez del Tanago Diago,
P. Urigoitia Ugalde, A. Sanchez Diez y R. Izu Belloso

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Basurto. Bilbao.
Espana.

Introduccion. El penfigoide ampolloso (PA) es la mas comun de las
dermatosis ampollosas autoinmunes. En su patogenia estan impli-
cados anticuerpos dirigidos frente a proteinas que forman parte
de los hemidesmosomas. El PA afecta principalmente a personas
de edad avanzada y se presenta inicialmente en forma de una
erupcion pruriginosa de aspecto eccematoso y posteriormente
aparecen las ampollas tensas sobre la piel previamente inflamada.
Las lesiones se localizan habitualmente en el tronco y en la super-
ficie flexora de las extremidades, siendo infrecuente la afectacion
de mucosas. En general, el PA es una enfermedad autolimitada
que responde a tratamiento con glucocorticoides tépicos y/o
sistémicos.

El objetivo de esta revision es evaluar las caracteristicas clinicas y
epidemioldgicas del PA entre diferentes subgrupos.

Material y método. Revisamos la casuistica de los PA diagnosticados
en el Hospital de Basurto entre los anos 2007 y 2017. Se han inclui-
do aquellos pacientes con examen histologico compatible con PA.
En total, 92 pacientes cumplieron los criterios de inclusion.
Discusion. Hemos realizado un estudio comparativo de nuestra se-
rie de casos con la literatura publicada.

10. GRANULOMATOSIS LINFOMATOIDE CUTANEA
ASOCIADA A METOTREXATO, A PROPOSITO DE UN CASO

J.A. Yagiie Barcia, L. Banch Rius, M. Julia Manresa,
A. Lobato Izaguirre, M. Zaldua Arrese, C. Valenti Ponsa?
y R. Izu Belloso

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Basurto. Bilbao. Espafa.

Introduccioén. La granulomatosis linfomatoide (GL) se engloba den-
tro de los sindromes linfoproliferativos de células B asociados a in-
feccion por VEB, siendo mas frecuente en inmunodeprimidos, y en
relacion con la toma de azatioprina y metotrexato (MTX). Aunque
generalmente es un proceso sistémico con predileccion por el pul-
mon, puede existir una afectacion exclusivamente cutanea.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 83 afos, en tra-
tamiento con MTX por poliartritis seronegativa que acudi6 a nuestro
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servicio presentando unos nddulos eritematosos en parpado infe-
rior, sien izquierda, brazo y dorso de mano derechos. Con la sospe-
cha clinica de papulosis linfomatoide, se realizé una biopsia de las
lesiones, en cuyo analisis histopatologico se encontro un infiltrado
linfoide B, CD30+y EVB+, con disposicion alrededor de vasos y focos
de necrosis, entremezclado con un componente linfoide T acompa-
fiante. Con el diagndstico de GL retiré el MTX, observandose en
controles posteriores (2 y 4 meses del diagnostico) la resolucion
completa de todas las lesiones cutaneas.

Comentarios. El uso de MTX en pacientes con artritis induce inmu-
nosupresion y mayor riesgo de desarrollar enfermedades linfoproli-
ferativas asociada a EBV, como la GL. En la literatura esta descrita
la remision de las lesiones tras la retirada del MTX, tal y como su-
cede en el caso presentado.

11. SiNDROME AUTOINMUNE ASOCIADO A CONSUMO
DE COCAINA ADULTERADA CON LEVAMISOL

S. Oscoz-Jaime?, M. Larrea-Garcia?, M. Hervella-Garcés?,
M. Gracia-Ruiz de Alda®, A. Cérdoba-Iturriagagoitia®
y J.l. Yanguas-Bayona?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Enfermedades Infecciosas.
<Servicio de Anatomia Patoldgica. Complejo Hospitalario
de Navarra. Pamplona. Navarra. Espana.

Introduccioén. El consumo de cocaina continutia siendo un problema
de salud publica. En la Gltima década se han descrito nuevas enti-
dades relacionadas con su uso.

Caso clinico. Varon de 55 afos con antecedentes personales de
infeccion por VIH en tratamiento con antirretrovirales, buen con-
trol de la enfermedad y en estudio por neutropenia mantenida
desde 2009. Ingreso por presentar un cuadro de fiebre alta, tos
productiva y disnea junto con la aparicion de pUrpura retiforme
en pabelldn auricular y region malar izquierda, punta nasal dere-
cha y ambos brazos. La biopsia de las lesiones cutaneas mostro
hallazgos de vasculopatia trombotica microvascular sin vasculitis
leucocitoclastica. La analitica de sangre mostro leucopenia, neu-
tropenia, linfopenia, trombopenia, positividad para anticuerpos
antinucleares, anticoagulante lUpico y disminucion del comple-
mento. El estudio de toxicos en orina fue positivo para cocaina. El
conjunto de hallazgos previos permitio el diagnostico del sindro-
me autoinmune asociado a consumo de cocaina/levamisol. El pa-
ciente ha evolucionado favorablemente tras abandonar el
consumo de cocaina y haber sido tratado con acido acetilsalicilico
y pentoxfilina.

Discusion. Durante la Gltima década el levamisol ha resurgido como
adulterante muy habitual de la cocaina, hallandose hasta en un 88%
de los casos. Como consecuencia de lo anterior han reaparecido
efectos secundarios potencialmente mortales que ya habian sido
descritos con el uso de levamisol como la agranulocitosis, neutro-
penia grave, purpura retiforme en zonas acras, afectacion neurolé-
gica y pulmonar y fallo renal.

Conclusiones. El sindrome autoinmune asociado al consumo de co-
caina/levamisol es una entidad potencialmente mortal que es pre-
ciso conocer para poder diagnosticar y tratar de manera precoz.

12. SARCOIDOSIS CUTANEA SECUNDARIA A TRATAMIENTO
CON NIVOLUMAB E IPILIMUMAB

L. Aguado Gil?, E. Moreno Artero?, E. Querol Cisneros?,
N. Rodriguez Garijo?, A. Tomas Velazquez?, |. Palacios Alvarez?
y M.A. Idoate Gastearena®

Departamentos de °Dermatologia y ® Anatomia patoldgica. Clinica
Universidad de Navarra. Pamplona. Espafa.

Introduccién. Nivolumab es un anticuerpo monoclonal 1gG4 que se
une al receptor de muerte programada 1 (PD-1) y bloquea su inter-

accion con sus ligandos PD-L1 y PD-L2. Ipilimumab es un anticuerpo
monoclonal contra el antigeno 4 asociado al linfocito T citotoxico
(CTLA-4). Estan aprobados para el tratamiento del melanoma avan-
zado, cancer de pulmoén no microcitico, carcinoma de células rena-
les, linfoma de Hodgkin, tumores de células escamosas de cabeza 'y
cuello, y carcinoma urotelial. Se estan realizando ensayos clinicos
en otros tumores.

Caso clinico. Paciente con cirrosis por VHC y hepatocarcinoma mul-
tifocal con metastasis dseas y ganglionares. Realizo tratamiento
con sorafenib, sin respuesta. Actualmente en tratamiento con nivo-
lumab e ipilimumab, dentro de un ensayo clinico. Presenta papulas
en las zonas de puncion del tratamiento (fosas antecubitales). Se
realizd biopsia, que fue compatible con sarcoidosis. La afectacion
fue exclusivamente cutanea.

Discusion. El novedoso mecanismo de accion de estos farmacos ha
provocado la aparicion de efectos adversos peculiares. Pueden
afectar cualquier 6rgano, aunque los mas frecuentes son la piel,
tracto gastrointestinal y sistema endocrino. Se han publicado varios
casos de pacientes con sarcoidosis con afectacion pulmonar y/o
Unicamente cutanea durante el tratamiento con estos farmacos. La
patogenia no esta del todo clara.

Conclusiones. Debido a que el desarrollo de una sarcoidosis puede
provocar imagenes radiologicas sugestivas de progresion metastasi-
ca, es fundamental realizar un correcto diagnostico de este pro-
ceso.

13. DERMATITIS DE CONTACTO PERIANAL POR ALERGENO
NO DECLARADO EN TOALLITAS HUMEDAS

M. Hervella Garcés, S. Oscoz Jaime, M. Azcona Rodriguez,
M. Larrea Garcia e I. Yanguas Bayona

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. Espana.

Caso. Paciente de 58 afos, por lo demas sano, con dermatitis pe-
rianal de 3 meses de evolucion, de intensidad creciente, que llego
a incapacitarle para la actividad diaria, y que solo mejoro tras la
evitacion de dos tipos de toallitas himedas que utilizaba de forma
continuada desde hacia unos meses. El estudio mediante pruebas
de parche y un test de uso demostré una sensibilizacion a las toalli-
tas Junior Smile WC de la marca Dia (parche D4+, test de uso D2++)
y a los hidroperdxidos del linalool (parche D4+), en principio no
contenidos en las toallitas, con el resto de pruebas -que incluian
series estandar ampliada, cosméticos y fragancias de Chemotechni-
que- negativas. Con la ayuda del fabricante y no sin dificultades se
testo al paciente con los ingredientes individuales de las toallitas,
y se llego al diagnostico de una sensibilizacion a la fragancia conte-
nida en este producto, denominada “Fruit du Soleil R27635”, que
consiste en una mezcla de varios perfumes de los que el principal
es el tetrahidrolinalool.

Discusion. La Directiva Europea de cosméticos 76/768/CEE y sus
sucesivas actualizaciones, principalmente el Reglamento (CE) N.o
1223/2009 establecen que 26 fragancias deben ser declaradas si
alcanzan una concentracion superior al 0,01% en el producto final.
Una de estas fragancias es el linalool (CAS 78-70-6). La normativa
europea no obliga a declarar la presencia de sustancias derivadas
aunque estructuralmente sean casi idénticas a estas fragancias,
como lo son el acetato de linalilo (CAS 115-95-7) o el tetrahidroli-
nalool (CAS 78-69-3), alérgeno sospechoso en nuestro caso. Esto
permite a la industria cosmética utilizar estos derivados a su dis-
crecion y de forma opaca, lo que puede dificultar a los profesio-
nales el diagnoéstico del alérgeno causal. Esta practica se ha
comunicado también en el pasado con otros derivados de perfu-
mes, como los éteres de isoeugenol y el isoeugenil acetato. La
colaboracion del fabricante con el dermatélogo es esencial para
llegar a un diagndstico etiologico en las dermatitis de contacto a
cosméticos.
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14. MELANOMA CONGENITQ “DE NOVO”, UNA ENTIDAD
EXCEPCIONAL DE MUY DIFICIL MANEJO

Z. Martinez de Lagran Alvarez de Arcaya, A. Saenz Aguirre,
L. Aspe Unanue, S. Heras Gonzalez, L. Carnero Gonzalez,
A. Martinez de Salinas Quintana, B. Caton Santarén?

y R. Gonzalez Pérez

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz. Espana.

Introduccion. El melanoma pediatrico es una entidad muy infre-
cuente. Se subdivide en melanoma congénito/neonatal, en nifios
prepuberales y en adolescentes y adultos jovenes. De ellos, el me-
lanoma neonatal es extremadamente raro y suele surgir sobre un
nevus congénito. La aparicion de novo o de forma secundaria a di-
seminacion transplacentaria son excepcionales.

Caso clinico. Bebé varon que acudi6 a la consulta a los 4 meses de
vida por una lesion congénita en la zona mandibular derecha que
habia crecido de forma progresiva. A la exploracion se observaba
una placa sobreelevada, indurada, normocoloreada, ligeramente
eritematosa, con papulas y un nddulo de mayor tamafo en su su-
perficie. Con el diagnostico de sospecha de dermatofibrosarcoma se
realizé una biopsia-punch con resultado de proliferacion dérmica
morfologicamente indiferenciada con inmunofenotipo de lesion
melanocitica. Ante este resultado se procedio a la extirpacion com-
pleta que concluyé que se trataba de un melanoma en fase de cre-
cimiento vertical con indice de Breslow de 7,5 mm. Como estudio
de extension se realizé un PET-TAC, sin hallazgos patologicos. Du-
rante la cirugia de ampliacion de margenes se extirparon unos gan-
glios localizados en el lecho quirdrgico, que presentaron datos de
infiltracion metastasica por melanoma. Por este motivo, se proce-
di6 a realizar linfadenectomia cervical funcional. La evolucion, tras
6 meses de seguimiento, es por el momento satisfactoria, sin datos
de recidiva local ni diseminacion a distancia.

Discusion. Los melanomas pediatricos en la poblacion mas joven
tienden a ser de mayor grosor y a presentar afectacion ganglionar.
Tienen tendencia a ser amelandticos y a aparecer en cabeza y cue-
llo. A pesar de que es frecuente el diagnostico en estadios avanza-
dos, el prondstico parece mejor que en los pacientes de mayor
edad. Debido a lo infrecuente del melanoma pediatrico, no hay
consenso para su manejo y tratamiento.

15. PATOLOGIA FRECUENTE DE LOCALIZACION
INFRECUENTE

M. Marquina Iharrairaegui?, T. Toledo Pastrana®,
P. Eguino Gorrochategui® y M. C. Lobo Moran®

aServicio de Dermatologia. OSI Bidasoa. ®Servicio
de Dermatologia. <Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Donostia. San Sebastidn. Espana.

Introduccion. La queratosis seborreica es una lesiéon benigna muy
frecuente en el ser humano. Se han descrito varias zonas de presen-
tacion inhabituales, y una de ellas es la matriz de la ldmina un-
gueal.

Material y método. Presentamos un caso de queratosis seborreica
localizado en matriz de lamina ungueal de primer dedo de mano
derecha.

Resultado. Un paciente varon de 27 anos fue remitido a consulta
para valoracion de lesiones en mucosa oral. En la exploracion gene-
ral se detectd una pigmentacion parcheada rojiza en lamina un-
gueal de primer dedo de mano derecha. Asintomatica, de unos
2-3 aios de evolucion, con aumento progresivo del diametro. Se
realizd biopsia parcial de matriz ungueal con un resultado histol6-
gico de hiperplasia benigna compatible con queratosis seborreica.
Discusion. Hasta la fecha solo se ha descrito un caso de queratosis
seborreica localizado en matriz ungueal. En ese mismo caso, se
describen los hallazgos dermatoscopicos en lamina ungueal.

Conclusion. Aportamos un caso extrafo por su localizacion y bonito
por su semiologia clinica y dermatoscopica que pueden ayudarnos a
evitar biopsias innecesarias.

16. PIGMENTACION EXOGENA INDUCIDA POR CONTACTO
CON COLEOPTEROS: UN SIMULADOR DE PATOLOGIA
GRAVE

M. Alvarez Salafranca?, A. Rivera Rodriguez?, J. Sanchez Bernal?,
|. Abadias Granado?, A. Valero Torres®, M.A. Concellon Donate?
y M. Ara Martin?

Servicios de @ Dermatologiay de >Anatomia Patoldgica. Hospital
Clinico Universitario “Lozano Blesa”. Zaragoza. Espaiia.

Introduccion. Los coledpteros son un orden de insectos capaces de
sintetizar una hemolinfa dotada de sustancias quimicas. El contacto
accidental de la piel con estos insectos es capaz de provocar diver-
sas erupciones cutaneas.

Material y métodos. Varon de 50 afos, que acudio a urgencias por
lesiones cutaneas asintomaticas en pie izquierdo de 6 dias de evo-
lucion. En la anamnesis destacaba un consumo ocasional de cocai-
na, y el uso de anfetamina inhalada el dia previo al inicio de la
clinica. A la exploracion fisica se apreciaba a nivel de pulpejo de
primer dedo de pie izquierdo una macula violacea, purpurica, con
halo rojizo, de unos 2 cm de diametro, con lesiones similares de
menor tamaiio en 2.° y 3.° dedos del mismo pie. Se plante6 diagnos-
tico diferencial entre distintas causas de purpura acral como vascu-
litis por levamisol, conectivopatias autoinmunes, crioglobulinemia,
embolia de colesterol, tromboangeitis obliterante o endocarditis
subaguda.

Resultados. La radiografia de torax, el electrocardiograma y la
analitica sanguinea no mostraron alteraciones. La biopsia cuta-
nea no mostro alteraciones relevantes. Reinterrogando al pacien-
te y ante la normalidad de los resultados, el paciente recordd
haber visto unos dias antes a la aparicion de las lesiones un esca-
rabajo en su bota. Tras revisar la literatura y teniendo en cuenta
los hallazgos clinicos e histopatologicos, se llego al diagnostico
de pigmentacion exdgena por contacto con hemolinfa de coleop-
tero.

Discusion. Es bien conocida la capacidad de los coledpteros de cau-
sar erupciones cutaneas. Sin embargo, la asociacion de estos insec-
tos con pigmentaciones similares a las de nuestro caso es muy
reciente y se ha relacionado con miembros de la familia tenebrio-
nidae. La produccion de defensas quimicas con contenido en hidro-
carburos y quininas, fluidos altamente pigmentantes, estaria detras
de esta peculiar forma de pigmentacion cutanea. Otros invertebra-
dos causantes de pigmentaciones exdgenas, de forma mas frecuen-
te, son los diplopodos, capaces también de simular entidades de
mayor trascendencia clinica.

Conclusiones. El conocimiento de esta infrecuente entidad, capaz
de simular patologia grave, puede evitar diagnosticos incorrectos y
pruebas complementarias innecesarias.

17. EVALUACION DEL MANEJO DIAGNOSTICO

Y TERAPEUTICO DE LAS INFECCIONES DE PIEL Y PARTES
BLANDAS EN EL SERVICIO DE URGENCIAS DE UN HOSPITAL
TERCIARIO Y PROPUESTA DE MEJORA

J. Sanchez-Bernal?, |. Abadias-Granado®, M. Alvarez-Salafranca?,
A. Rivera-Rodriguez?, L. Prieto-Torres?, J.R. Pafio-Pardo®
y M. Ara-Martin?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Infecciosas. HCU Lozano
Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccioén. Las infecciones de piel y partes blandas (IPPB) son un
grupo heterogéneo de infecciones frecuentes. En general, a nivel
hospitalario, el 30-50% de los tratamientos antibioticos son mejora-
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bles, no obstante existe escasa informacion sobre el manejo de
IPPB en los Servicios de urgencias hospitalarios (SUH) en nuestro
entorno, por lo que hemos evaluado el manejo diagnostico y tera-
péutico de las mismas en nuestro hospital con el fin de identificar
oportunidades de mejora en el contexto de un programa de optimi-
zacion de uso de antibioticos.

Metodologia. Se revisaron retrospectivamente los datos demografi-
cos, clinicos, microbioldgicos y de tratamiento de una muestra
aleatoria de pacientes atendidos en urgencias por IPPB durante el
ano 2015. Se realiz6 una aproximacion sistematica a las oportuni-
dades de mejoray a las barreras que dificultan dicha mejora, utili-
zando los datos del analisis retrospectivo y las perspectivas de los
profesionales sanitarios que atienden esta patologia, mediante
cuestionarios estructurados.

Resultados. Sobre un total de 263 pacientes identificados, se eva-
lu6é una muestra aleatoria de 103 pacientes. La presentacion mas
frecuente de las IPPB fue la erisipela/celulitis (94,1%), que ocurre
mayoritariamente en pacientes con comorbilidad diversa. El por-
centaje de IPPB con diagnostico microbiologico es bajo (9,7%), sien-
do S. aureus el microorganismo mas frecuentemente identificado.
Un porcentaje importante de pacientes acudi6 al SUH habiendo
recibido tratamiento antibiotico los dias previos, siendo amoxicili-
na-clavulanico el mas prescrito. Ingresaron 34 pacientes con una
estancia media de 9,06 dias, siendo también la amoxicilina-clavu-
lanico el antibiético mas empleado, con una duracioén media de 8,4
dias. Los principales problemas percibidos fueron la inadecuada
eleccion del agente antimicrobiano, la falta de monitorizacion de
la evolucion de la IPPB, el diagndstico microbiolégico inadecuado y
el sobrediagnostico.

Conclusiones. Existe un considerable margen de mejora en el
manejo de las IPPB en este SUH, fundamentalmente a la hora de
identificar esta patologia asi como en la seleccion del agente anti-
microbiano 6ptimo, siendo necesario disefiar una intervencion,
compleja, que tenga en cuenta estas prioridades y las barreras pre-
existentes.

18. DERMATITIS ALERGICA DE CONTACTO
POR DESPIGMENTANTES. A PROPOSITO DE DOS CASOS

i. Martinez de Espronceda Ezquerro, S. Oscoz Jaime,
J. Sarriugarte Aldecoa-Otalora, M. Hervella Garcés,
M. Larrea Garcia y J.l. Yanguas Bayona

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Navarra.
Pamplona. Espana.

Introduccién. La creciente diversidad de compuestos con accion
despigmentante utilizados en los distintos productos cosméticos,
hace que la dermatitis alérgica de contacto (DAC) a estos ingre-
dientes se esté convirtiendo en problema creciente. Presentamos
dos casos de DAC a estos productos diagnosticados recientemente
en nuestra Unidad de Eczema de Contacto.

Casos clinicos. 1) Mujer de 45 anos con placas eritematodescama-
tivas en region facial tras la aplicacion de un fotoprotector. Estu-
dio con series estandar ampliada, cosméticos y productos propios
siendo Unicamente positivo al fotoprotector. Al testar los ingre-
dientes se observé una reaccion D2+++ D4++ al fenil-etil resorci-
nol. 2) Mujer de 43 afos con eritema, edema y vesiculacion en
cara y cuello tras la aplicacion de varios productos antiedad. Es-
tudio con series estandar ampliada, cosméticos y productos pro-
pios siendo Unicamente positivo relevante un serum antiedad. Al
testar los ingredientes observamos reaccion D2?, D4++, D7++ al
acido 3-o-etil-ascorbico.

Discusion. Aunque clasicamente los despigmentantes se hayan uti-
lizado en cosméticos antiedad, no debemos olvidar su ubicuidad.
No son muchos los casos publicados a dia de hoy de DAC a estos
productos, pero si se deduce un aumento claro del nimero de pu-
blicaciones en los ultimos afos. Ademas de estas dos moléculas

mencionadas, otras como la arbutina, el acido kéjico o la hidroqui-
nona presentan casos de alergia de contacto.

Conclusion. Presentamos dos nuevos casos de DAC a despigmentan-
tes que resaltan la importancia de testar los productos propios, y
evidencian la necesidad de ayuda por parte de los fabricantes, a fin
de poder realizar pruebas con todos los ingredientes del producto
sospechoso.

19. TELANGIECTASIA MACULARIS ERUPTIVA PERSTANS:
UNA PRESENTACION INFRECUENTE DE MASTOCITOSIS

J. Anderson Vildosola, I. Aranguren Lopez, N. Ormaechea Pérez,
J.M. Lera Imbuluzqueta, A. de Vicente Aguirre, A. Panes Rodriguez
y J. Zubizarreta Salvador

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Donostia. San
Sebastidn. Espafia.

Introduccion. Las mastocitosis cutaneas son el resultado de una
acumulacion anormal de mastocitos en la piel. Este grupo de enfer-
medades pueden comprometer solo la piel o también pueden tener
afectacion sistémica, siendo esta Gltima mas frecuente en adultos.
Existen varios fenotipos clinicos de mastocitosis cutaneas. La telan-
giectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) es una forma infre-
cuente de mastocitosis cutanea, descrita originalmente por Parkes
Weber en 1930, que se caracteriza por maculas y placas compues-
tas por telangiectasias sin una hiperpigmentacion significativa, lo-
calizada predominantemente en tronco. Suele darse
principalmente en adultos, aunque hay reportes aislados en la po-
blacion pediatrica.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 60 afos, sin
antecedentes médico-quirdrgicos de interés derivada a dermatolo-
gia por presentar un cuadro de 10 afos de evolucion caracterizado
por la aparicion de lesiones telangiectasicas en brazos, piernas y
muslos asociado a la aparicion de placas eritemato-violaceas en la
cara posterior de ambos muslos. Las lesiones se exacerbaban con la
actividad fisica y altas temperaturas. Tanto los hallazgos clinicos,
analiticos e histologicos eran compatibles con una mastocitosis cu-
tanea de tipo telangiectasia macularis eruptiva perstans. Tras estu-
dio con radiografia de huesos largos, ecografia abdominal y TAC
toracoabdominal se descarta afectacion sistémica y se logra contro-
lar clinicamente con antihistaminicos orales de forma satisfactoria.
Conclusion. Si bien la TMEP representa una forma infrecuente de
mastocitosis, es importante el reconocimiento precoz por parte del
clinico para tratar esta entidad nosologica, mejorar la calidad de
vida del paciente y prevenir desencadenantes que podrian compli-
car la enfermedad.

20. LESIONES ECCEMATOSAS PALMOPLANTARES
CON EVOLUCION INESPERADA

L. Pena Merino, E. Acebo Mariias, M.R. Gonzalez Hermosa,
J.L. Diaz Ramon, M. Ballestero Diez e |. Ocerin Guerra

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espana.

Caso clinico. Varon de 39 afios trabajador en un taller de neumati-
cos, que acude a nuestras consultas para valorar lesiones eccema-
tosas en manos y pies de mas de 15 afos de evolucion. Se le
realizaron pruebas epicutaneas con la bateria estandar y la bateria
de gomas Chemotechnique, resultando negativas. Habia sido trata-
do con corticoides topicos con un mal control de su enfermedad,
por lo que comenzo con corticoides sistémicos. Las lesiones mejo-
raron, pero empeoraban al bajar de 10mg de prednisona diaria, por
lo que se decidi6 iniciar ciclosporina, desarrollando entonces una
lesion nodular en la mufieca derecha y una lesion ulcerada en el
pulpejo del primer dedo de la mano derecha, de las cuales se toma-
ron biopsias.
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21. DERMATITIS GRANULOMATOSA INTERSTICIAL
ASOCIADA A PRIMOINFECCION POR VIRUS HERPES 6
Y REACTIVACION DE PARVOVIRUS B19

N. Rodriguez Garijo?, E. Moreno Artero?, E. Querol Cisneros?,
A. Tomas Velazquez?, L. Garcia Tobar?, M.A. ldoate?, G. Reinac
y A. Espana?

aDepartamento de Dermatologia. "Departamento de Anatomia
Patoldgica. ‘Departamento de Microbiologia. Clinica Universidad
de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccion. La dermatitis granulomatosa intersticial (DGI) es una
entidad infrecuente que se expresa clinicamente en forma de lesio-
nes lineales en tronco, papulas o placas localizadas en cintura pel-
viana y escapular. Suele debutar en el contexto de una patologia
autoinmune, habitualmente artritis reumatoide. Sin embargo, tam-
bién se han descrito casos asociados a farmacos, neoplasias y mas
raramente infecciones.

Caso clinico. Se presenta el caso de una mujer de 73 afos con an-
tecedente de liquen plano de mucosas y psoriasis en tratamiento
inmunosupresor. Coincidiendo con un cuadro neumonico presento
unas lesiones eritematosas en tronco y extremidades, ademas de
inyeccion conjuntival y artromialgias. Se realizé biopsia de una de
las lesiones que fue compatible con DGI. Se realizaron serologias
que mostraron primoinfeccidn por virus herpes 6 y reactivacion de
Parvovirus B19. Las lesiones cutaneas desaparecieron en 2 semanas,
tras remitir el cuadro infeccioso.

Discusion. Aunque se han descrito algunos casos de DGl asociados a
infecciones bacterianas por Borrelia burgdorferi y coccidiomicosis
pulmonar, actualmente no existen en la literatura otros casos clini-
cos de lesiones cutaneas de DGl asociadas a infecciones virales. Sin
embargo, si se han documentado casos de hallazgos histologicos
similares o compatibles con DGI en relacion a virus herpes 6, Parvo-
virus B19 y virus herpes zoster.

Conclusiones. La DGI debe considerarse como un patron clinico e
histologico reactivo a patologias sistémicas subyacentes, en las que
se deben considerar las infecciones virales.

22. NECROSIS EPIDERMICA INDUCIDA POR METOTREXATE:
UNA ENTIDAD INFRECUENTE A CONOCER

T. Velazquez?, E. Moreno Artero?, E. Querol Cisneros?,
N. Rodriguez Garijo?, L. Garcia Tobar®, M.A. Idoate® y L. Aguado Gil®

aDepartamento de Dermatologia. ®"Departamento de Anatomia
Patolégica. Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espanfa.

Introduccion. El despegamiento cutaneo extenso y las lesiones mu-
cosas en contexto medicamentoso sugieren el complejo Stevens-
Johnson/necrdlisis epidérmica toxica (SJS-NET). Sin embargo, ante
el uso de metotrexate, otra entidad rara pero severa debe conside-
rarse.

Caso clinico. Presentamos el caso de un nifo de 13 anos con osteo-
sarcoma tratado mediante quimioterapia y cirugia. Diez dias des-
pués del Ultimo ciclo de quimioterapia (metotrexate, actinomicina
D, ciclofosfamida, uromitexan y vincristina), el paciente acude por
fiebre y mucositis, hallandose anemia, tromponenia y leucopenia
en la analitica. A las 72 horas, refiere lesiones cutaneas dolorosas
generalizadas, molestias oculares y Ulceras orales. Presenta macu-
las marronaceas confluentes en tronco y extremidades y erosiones
en mucosa labial y gluteos. Los niveles de metotrexate son
0,059umol/Ly el estudio histopatoldgico es compatible con efecto
toxico-medicamentoso, realizandose el diagnostico de necrosis epi-
dérmica por metotrexate (NEM).

Discusién. Son pocos los casos descritos de esta entidad. Entre los
signos tempranos se pueden encontrar erosiones cutaneas doloro-
sas, Ulceras orales, leucopenia y trombopenia. Como factores de
riesgo destacan la edad avanzada, la enfermedad renal crénica, y
dosis iniciales elevadas de metotrexate sin suplementacion de aci-

do folico. En el SJS/NET subyace una reaccion de hipersensibilidad
mediada por farmaco. En cambio, la NEM se produce por toxicidad
directa sobre los queratinocitos y el tratamiento con acido folinico
es fundamental. La sospecha clinica resulta clave para el diagnos-
tico y adecuado manejo. Nuestro paciente fue tratado con acido
folinico intravenoso y curas locales con buena evolucion.

23. PAPULAS DOLOROSAS EN MUSLOS

A. Rivera Rodriguez?, M. Alvarez Salafranca?, |. Abadias Granado?,
J. Sanchez Bernal®, R. Conejero del Mazo?, A. Valero Torres®
y M. Ara Martin?

Servicio de “Dermatologiay "Anatomia Patoldgica. Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccioén. La perniosis de los muslos asociada al frio (PMAF) se
caracteriza por la aparicion de placas eritematoviolaceas en muslos
tras exposiciones prolongadas al frio.

Caso clinico. Mujer de 23 afos, sin antecedentes de interés, con le-
siones dolorosas en ambos muslos de 5 semanas de evolucion. Desde
hacia 3 aflos, momento en el que se mudo a Zaragoza, aparecian du-
rante el invierno y mejoraban con la llegada del calor, desapareciendo
en verano. Pasaba muchas horas montando a caballo al aire libre.
También referia que en ocasiones los dedos de manos y pies se ponian
muy frios y entumecidos, y cuando volvian a entrar en calor a veces
sentia dolor, aunque no asociaba cambios de coloracion. En la explo-
racion observamos, en lateral de ambos muslos, manchas y placas
eritematoviolaceas y frias, y en manos y rodillas leve coloracion vio-
lacea. No presentaba otras lesiones elementales, manifestaciones
sistémicas, ni alteraciones en pruebas de laboratorio. Se biopsid una
de las lesiones observandose infiltrado linfocitario perivascular y pe-
rianexial, mas intenso en dermis profunda y tejido subcutaneo, aun-
que sin extenderse al septo o al lobulillo. Se establecio el diagnostico
de PMAF, aconsejandole utilizar ropa abrigada no ajustada, y corticoi-
des topicos de mediana potencia, con franca mejoria de las lesiones.
Discusion. La PMAF es una paniculitis por frio recientemente des-
crita por Ferrara y Cerroni, que engloba otros casos denominados
paniculitis ecuestre, perniosis ecuestre o sabanones ecuestres. Se
cambid el término “ecuestre” por “asociada al frio”, porque tam-
bién aparece en personas expuestas al frio que no montan a caba-
llo. Se impuso “perniosis” frente a “paniculitis” porque no siempre
hay paniculitis sino que el principal patron es un infiltrado linfoci-
tario perivascular y perianexial. Como factores etioldgicos propo-
nen: frio, repetidos microtraumatismos, y alteracion en la
circulacion sanguinea. No se ha relacionado con ninguna alteracion
en analitica sanguinea salvo ocasionalmente con la presencia de
aglutininas frias. Las lesiones suelen resolverse tras unas semanas
sin dejar cicatriz, aunque pueden haber recidivas.

24, PITIRIASIS LIQUENOIDE: RESPUESTA
A LA COMBINACION DE AZITROMICINA Y TACROLIMUS
TOPICO

I. Hernandez Aragiiés?, O. Baniandrés Rodriguez®, I. Bernad Alonso?
y G. Simal Gomez*

aHospital Universitario San Pedro. Logrofo. La Rioja. Hospital
General Universitario Gregorio Marafion. Madrid. Espana.

La pitiriasis liquenoide es una enfermedad inflamatoria poco frecuen-
te de etiologia desconocida. Se han descrito varias formas clinicas,
entre las que destacan la pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda y
la pitiriasis liqguenoide cronica, las cuales probablemente representan
dos polos en el espectro de un mismo proceso patologico. Los cuadros
de pitiriasis liquenoide pueden resolverse de forma espontanea, pero
esto puede llevar desde semanas hasta meses. Se ha descrito buena
respuesta a humerosos tratamientos, entre los que destaca el uso de
corticoides topicos, fototerapia (fundamentalmente UVB de banda
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estrecha), inmunosupresores y también varios antibioticos, como mi-
nociclina, doxiciclina y eritromicina, probablemente debido a su efec-
to antiinflamatorio. En este trabajo describimos dos pacientes con
diagnostico clinico e histopatologico de pitiriasis liquenoide, con ras-
gos clinicos tanto de la variante aguda como de la cronica, que res-
pondieron satisfactoriamente y sin efectos adversos al uso de la
combinacion de azitromicina oral -500mg diarios durante tres dias
consecutivos, durante un total de cuatro semanas- asociada a pomada
de tacrolimus 0,1%. Uno de los pacientes habia realizado tratamiento
previo con corticoides topicos, sin presentar mejoria.

Por lo tanto, creemos interesante la descripcion de estos dos casos
de pitiriasis liquenoide confirmada que respondieron satisfactoria-
mente al uso de azitromicina oral con tacrolimus topico. Como ven-
tajas fundamentales respecto a otros tratamientos descritos, cabria
destacar un mejor perfil de seguridad respecto al uso de inmunosu-
presores asi como una mayor comodidad evitando el desplazamien-
to del paciente para recibir las sesiones semanales de fototerapia.

25. SINDROME DE COWDEN: A PROPOSITO DE UN CASO

I. Vicente Sanchez, J. Gardeazabal Garcia, X. Eizaguirre Uriarte,
N. Agesta Sanchez, S. Alvarez Sanchez y M. Mendieta Eckert

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccion. Presentamos el caso de una paciente en el que las
manifestaciones mucocutaneas han sido claves para el diagnostico
de una enfermedad multisistémica rara: el sindrome de Cowden. Se
trata de una genodermatosis en que la mutacion en el gen PTEN
desencadena el desarrollo de tumores benignos (hamartomas en
piel y mucosas, colon, tiroides y cerebro) y un riesgo aumentado de
neoplasias malignas de mama, tiroides y endometrio.

Caso clinico. Mujer de 44 anos en estudio por Medicina Interna y Ci-
rugia Vascular. En el cuadro clinico destacaba linfedema en extremi-
dades superiores, alteraciones en la sensibilidad de ambas manos,
macrocefalia y facies tosca, asi como otras alteraciones mucocuta-
neas sutiles como mucosa oral en empedrado y pits palmares.

En las pruebas realizadas: angio-TAC, capilaroscopia, analitica (au-
toinmunidad, funcion tiroidea) y biopsia de subcutaneo, no se ha-
llaron alteraciones. Una resonancia cerebral mostraba una lesion
cerebelosa. Con estos datos, recomendamos realizar el estudio ge-
nético, que confirmo la sospecha clinica.

Conclusiones. El sindrome de Cowden es una entidad infradiagnos-
ticada dada la dificultad diagnéstica, con menos de 500 casos publi-
cados. Ante una constelacion de signos y sintomas en un mismo
paciente sugestiva de un cuadro sindromico, hemos de mantener
una alta sospecha clinica. La colaboracion interdisciplinar incluyen-
do a Dermatologia ayuda a un diagnostico precoz y, por tanto, un
seguimiento estrecho en la prevencion terciaria de las posibles neo-
plasias que se vayan generando.

26. DERMATOSIS IGA LINEAL NET-LIKE POR VANCOMICINA

S. Esteban Terradillos?, A. Barrutia Borque?, V. Velasco Benito®,
M. Julia Manresa¢, P. Urigoitia Ugalde©
y J. Gonzalez del Tanago Diago©

Servicios de “Dermatologia y "Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Cruces. <Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario Basurto. Vizcaya. Espafa.

Introduccién. La dermatosis IgA lineal es una enfermedad ampollo-
sa adquirida de origen idiopatico o secundario a medicamentos
(destacando la vancomicina como farmaco causal mas habitual). Se
trata de una enfermedad con formas clinicas heterogéneas, presen-
tamos una de sus variantes.

Caso clinico. Varon de 70 afos que precisé tratamiento con vanco-
micina endovenosa por sepsis de origen uroldgico. Durante el trata-

miento, desarrollo una erupcién cutanea grave caracterizada por
ampollas y despegamiento cutaneo en tronco y extremidades, sin
afectacion de mucosas. Ante la sospecha inicial de necrolisis epi-
dérmica toxica, se interrumpio el farmaco sospechoso y se traslado
al paciente a la Unidad de Grandes Quemados. Se realiz6 una biop-
sia cutanea en la que se objetivo una ampolla subepidérmica con
infiltrado inflamatorio rico en polimorfonucleares en dermis y la
inmunofluorescencia directa revelo el deposito lineal de IgA en la
membrana basal. Se diagnostico de dermatosis IgA lineal en base a
los hallazgos histopatologicos y el depdsito caracteristico de IgA,
junto con la clinica y la relacion temporal de la administracion de
vancomicina. Tras estos resultados, se inicio tratamiento con dap-
sona a dosis de 100 mg/dia, con buena evolucion.

Discusién y conclusion. Reportamos un caso de dermatosis IgA li-
neal con presentacion atipica, un cuadro infrecuente previamente
descrito en la literatura. Es importante incluir esta entidad en el
diagnostico diferencial de las dermatosis ampollosas, siendo la in-
munofluorescencia directa clave en el diagnostico de la misma.

27. CORRELACION ECOGRAFICA-HISTOPATOLOGICA
EN EL DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

E. Moreno-Artero?, S. Oscoz Jaime®, P. Panadero Messeguer<,
P. Redondo?® y A. Larumbe Irurzun®

aDepartamento de Dermatologia. *Servicio de Anatomia
Patologica. ‘Departamento de Dermatologia. Complejo
Hospitalario de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccién. El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor re-
lativamente infrecuente y localmente agresivo, pues experimenta
un crecimiento lento y raras veces metastatiza. Presentamos el
caso de un paciente con un dermatofibrosarcoma protuberans de
gran tamano extirpado mediante cirugia controlada al microscopio
y con una correlacion ecografica e histopatoldgica que detallamos
a continuacion.

Caso clinico. Paciente varon de 45 afios con una lesion de pocos
meses de evolucion en la region pectoral derecha de 11x6 cm de
diametro y coloracion eritemato-violacea que infiltra la dermis re-
ticular y el tejido subcutaneo. La exploracion ecografica muestra
un patrén alternante de areas hipoecoicas y tractos hiperecoicos
con intensa vascularizacion en el modo Doppler. Tras el estudio de
los margenes mediante cirugia de Mdhs, el defecto resultante se
cierra mediante dos colgajos de rotacion de la piel adyacente.
Discusion. Histopatologicamente, el dermatofibrosarcoma protube-
rans se caracteriza por una densa proliferacion fusocelular que in-
filtra la dermis y el tejido celular subcutaneo con un patrén “en
panal de abeja”. Aunque se ha descrito en casos clinicos puntuales
la imagen ecogréfica de la invasion dérmica de este tumor, no he-
mos encontrado reportes respecto al aspecto ecografico de la inva-
sion del tejido graso. Creemos que estas areas alternantes
hipoecoicas-hiperecoicas podrian corresponderse con el patron “en
panal de abeja” ya comentado previamente.

Conclusiones. Pretendemos resaltar la utilidad de la ecografia en
la consulta de Dermatologia en este caso como herramienta de ayu-
da en el diagnéstico diferencial y el manejo terapéutico.

28. HIDRADENITIS NEUTROF,iLICA ECRINA EN PACIENTE
CON SINDROME MIELODISPLASICO

J. Sarriugarte Aldecoa-Otalora?, A. Agullo Pérez?,
M. Azcona Rodriguez?, I. Martinez de Espronceda Ezquerro?,
M.T. Tuidn Alvarez® y J.l. Yanguas Bayona?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona. Espanfa.

Introduccion. Las dermatosis neutrofilicas comprenden enferme-
dades inflamatorias cutaneas caracterizadas histolégicamente por
infiltrados neutrofilicos en ausencia de agente infeccioso.
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Caso clinico. Varén de 69 afos exfumador con antecedentes per-
sonales de hipercolesterolemia y neutropenia. Presentaba placas
eritematoviolaceas confluyentes en hombros, region escapular y
zona lumbar de 3 dias de evolucion asociado a sindrome constitu-
cional durante el ultimo mes. Dos semanas antes habia presenta-
do un cuadro febril amigdalar que se traté con amoxicilina/acido
clavulanico, diclofenaco y omeprazol. Se realizo biopsia cutanea
con resultado anatomopatologico de hidradenitis ecrina neutrofi-
lica y vasculitis necrotizante. Se administro prednisona 60mg/dia
en pauta descendente. Los cultivos microbioldgicos fueron nega-
tivos y en la analitica se detecté anemia y neutropenia. El medu-
lograma fue diagndstico de anemia refractaria con exceso de
blastos tipo-2 (AREB-2) por lo que comenzd tratamiento con aza-
citidina s.c.

Discusion. La hidradenitis neutrofilica ecrina es una dermatosis
neutrofilica infrecuente y limitada asociada a tratamientos qui-
mioterapicos -citarabina y antraciclinas, entre otros- y, menos
frecuentemente, a neoplasias hematologicas, infecciones y far-
macos. Se caracteriza por papulas y placas eritemato-edematosas
en tronco, cara y extremidades y presencia de fiebre; lo cual plan-
tea un diagndstico diferencial con el sindrome de Sweet (derma-
tosis neutrofilica aguda) e infecciones (celulitis, embolismo
fangico o bacteriano).

Conclusion. Se presenta un caso de hidradenitis neutrofilica ecrina
asociada a neutropenia que precede al diagnostico de un sindrome
mielodisplasico (AREB-2).

29. MUCINOSIS PAPULAR DISCRETA

I. Abadias Granado?, J. Sanchez Bernal®, A. Rivera Rodriguez?,
M. Alvarez Salafranca?, V. Lezcano Biosca?, A. Valero Torres®
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia y *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccion. Las mucinosis papulares, clasicamente denominadas
liquen mixedematoso (LM), son un grupo de trastornos caracteriza-
do por el deposito anormal de mucina en la dermis. La mucinosis
papular discreta (MPD) es un subtipo infrecuente de LM localizado,
cuya afectacion es exclusivamente cutanea, sin asociar gammapa-
tia monoclonal.

Caso clinico. Mujer de 51 afos, sin antecedentes de interés, que
consulto por la aparicion progresiva desde hacia dos afios de multi-
ples lesiones cutaneas asintomaticas en tronco y extremidades su-
periores. La paciente no referia sintomatologia general asociada y
negaba lesiones similares en los miembros de su familia. A la explo-
racion fisica se apreciaban numerosas lesiones papulosas milimétri-
cas (2-3 mm de tamafo), de color piel, firmes, de distribucion no
folicular, localizadas en tronco y raiz de extremidades superiores.
Con el diagnostico diferencial de elastorrexis papulosa, colageno-
mas eruptivos y mucinosis papular, se tomé biopsia punch de una
lesion y se solicitaron pruebas analiticas, incluyendo proteinogra-
ma, perfil tiroideo, anticuerpos antinucleares y serologias, que re-
sultaron normales. En el estudio histologico se observo un depdsito
de mucina en la dermis y una discreta proliferacion de fibroblastos,
sin esclerosis. Los hallazgos clinicos e histopatologicos permitieron
llegar al diagndstico de mucinosis papular, en su forma discreta. La
paciente rechazo cualquier opcion de tratamiento y las lesiones
permanecen estables.

Discusion. La MPD es una variante rara de LM localizado de dificil
diagnostico clinico por su infrecuencia y su amplio diagnodstico dife-
rencial. A pesar de su curso cronico, tiene un excelente pronostico,
ya que no asocia gammapatia monoclonal, salvo casos atipicos, y no
progresa a escleromixedema. No obstante, se deberia hacer un se-
guimiento clinico y analitico anual de estos pacientes. Respecto al
tratamiento, se ha sugerido el tacrolimus 0,1% tépico como una
opcion efectiva.

30. XANTOMAS ERUPTIVOS: UNA MANIFESTACION POCO
FRECUENTE DE TRASTORNOS DEL METABOLISMO LIPIDICO

I. Méndez Maestro, O. Lasa Elgezua, B. Navajas Pinedo,
A. Barrutia Borque, I. Allende Markixana y J. A. Raton Nieto

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Cruces. Bilbao.
Espafa.

Introduccion. Presentamos un caso de xantomas eruptivos, una
manifestacion cutanea infrecuente de trastornos del metabolismo
lipidico.

Caso clinico. Varon de 53 afos con esquizofrenia paranoide de
larga data, sindrome metabdlico (obesidad premorbida, hiperten-
sion arterial, hipertrigliceridemia y diabetes tipo 2 mal controla-
da) y pancreatitis de repeticion. Acude al Servicio de Urgencias
por lesiones de aparicion brusca hacia dos meses, inicialmente
catalogadas como foliculitis y posteriormente como moluscos con-
tagiosos. En la exploracion fisica se observaban decenas de lesio-
nes papulosas de 2-6 mm de diametro, de color
amarillo-anaranjado con halo eritematoso alrededor, predominan-
do en espalda y tercio proximal de extremidades. Presentaba
buen estado general y escaso prurito.

Pruebas complementarias: la analitica revelo las siguientes cifras:
triglicéridos de 1.700 mg/dl (VN<150), colesterol total de 269 mg/
dl (VN<240) y HbA1c de 8,5% (VN<6,5). La biopsia de una de las le-
siones mostr6 “una dermis superficial con numerosos histiocitos de
citoplasma espumoso y deposito de material lipidico extracelular,
compatible con xantoma eruptivo”. Se comenté el caso con Endo-
crinologia y decidieron ingreso para ajuste de tratamiento.
Conclusiones. Presentamos el caso de un paciente con xantomas
eruptivos en contexto de hipetrigliceridemia y diabetes mal contro-
lada. Los xantomas cutaneos son una manifestacion infrecuente de
trastornos lipidicos. Se trata de un depdsito de lipidos asociado a
fendmenos inflamatorios en la piel. Es importante diferenciar las
variantes clinicas porque cada una se asocia a un trastorno del me-
tabolismo lipidico diferente, en el caso de los xantomas eruptivos
predomina la hipertrigliceridemia. Es esencial determinar la causa
subyacente (trastornos hereditarios, secundario a enfermedades
sistémicas). Desde el punto de vista cutaneo son asintomaticas,
pero tienen implicaciones importantes a nivel sistémico (riesgo car-
diovascular, desarrollo de pancreatitis). El tratamiento consiste en
un buen control lipidico, en este caso fibratos como primera elec-
cion.

San Sebastian, 27 de octubre de 2018

1. DOS CASOS DE MORFEA INDUCIDA POR RADIOTERAPIA
EN PACIENTES CON CANCER DE MAMA

P. Cerro Munoz?, A. Palma Ruiz? E. Simal Gil?, N. Porta Aznarez?,
C. Yus Gotor®, N. Torrecilla Idoipe®, M.L. Zubiri Ara?
e Y. Gilaberte Calzada?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza. Espafa.

Introduccién. La morfea inducida por radioterapia (MRT) es una
rara complicacion que ocurre con mayor frecuencia en mujeres con
cancer de mama (CM) que han sido tratadas con radioterapia tras la
extirpacion del tumor. El inicio de enfermedad puede ocurrir varios
anos tras la exposicion. Caso 1: mujer de 67 anos, con antecedente
de CM tratado con cirugia y radioterapia. Doce afios después desa-
rrolld placa indurada en zona de la cicatriz sospechosa de recidiva
tumoral con biopsias negativas para malignidad. Se planted una
posible mastectomia radical, solicitando valoracion por dermatolo-
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gia. A la exploracion presentaba una placa eritematosa, indurada y
dolorosa en la mama derecha. Se revisaron las biopsias previas que
eran compatibles con MRT. Se trat6 inicialmente con clobetasol to-
pico, acitretino y UVB, con escasa respuesta, instaurando posterior-
mente tratamiento con corticoides sistémicos y metotrexate con
respuesta también parcial. Caso 2: mujer de 59 afios, con antece-
dente de CM hace 8 afos, tratada con cirugia y radioterapia. Pre-
sentaba una placa blanquecina-nacarada con bordes eritematosos
en zona submamaria derecha, de 3 meses de evolucion. Biopsia con
fibrosis dérmica colagenizada inespecifica. Se tratd topicamente
con corticoides y tacrélimus con respuesta parcial, desarrollando
posteriormente otra placa similar en zona lumbar.

Discusion. La presentacion clinica de la MRT es similar a una recu-
rrencia inflamatoria del CM, por lo que es una entidad importante
para incluir en el diagnéstico diferencial de una mama indurada y
deformada después del tratamiento. Las opciones de tratamiento
son similares a la de la morfea idiopatica con resultados variables.

2. LINFOMA LINFOBLASTICO T CON AFECTACION
CUTANEA: UNA PRESENTACION POCO FRECUENTE

|. Martinez Pallas?, M. Garcia Gil?, J. Sanchez Bernal?,
I. Abadias Granado?, J. Soria Navarro®, M. Lorda Espés?
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccion. El linfoma/leucemia aguda linfoblastica T (LAL-T)
supone un 2% de linfomas no Hodgkin en el adulto. La afectacion
cutanea ocurre en menos de un 20% de los casos, pero puede ser la
primera manifestacion de la enfermedad.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon de 30 anos remitido
por lesiones en cuero cabelludo de 1 mes de evolucion que no ha-
bian mejorado con minociclina. Presentaba multiples placas erite-
mato-violaceas e induradas en la region parieto-frontal izquierda,
asi como adenopatias cervicales bilaterales. Ante la sospecha de un
proceso linfoproliferativo se realiz6 una biopsia en la que se encon-
tré una infiltracion linfoide T dermohipodérmica TDT+, CD3+, CD4+,
y con un indice Ki-67 del 100%. Los blastos invadian un 75% de la
médula d0sea. En el body-TAC se evidencié una masa mediastinica
anterior, multiples lesiones renales bilaterales, y derrame pleural
derecho. Con un diagnostico de LAL-T en estadio cortical tardio
(EGIL-T Ill) se inici6 tratamiento quimioterapico que continta en la
actualidad.

Discusion. Existen menos de 15 casos de LAL-T con afectacion cu-
tanea descritos en la literatura. Su presentacion en adolescentes y
adultos jovenes, asi como su agresividad nos obliga a un rapido
diagnéstico para iniciar cuanto antes un tratamiento intensivo.

3. CRIOFIBRINOGENEMIA: A PROPOSITO DE UN CASO

I. Vicente Sanchez?, A. Fernandez de Larrinoa®,
X. Mirena Eizaguirre de Uriarte?, N. Agesta Sanchez?,
A. Barrutia Borque® y J.L. Diaz Ramon?

Servicios de “Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Cruces. Baracaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccién. Presentamos el caso de un paciente con criofibrino-
genemia, y repasamos la entidad y el diagnostico diferencial. La
criofibrinogenemia es un trastorno trombotico de predominio cuta-
neo en el que la formacion de precipitados plasmasticos ocasiona
manifestaciones cutaneas isquémicas de predominio distal, tales
como pUrpura, livedo reticularis y necrosis isquémica.

Caso clinico. Hombre de 72 afos pluripatologico (hepatopatia por
virus C, diabetes y vasculopatia) que debuto con lesiones ulcerosas
en pies y manos de corto tiempo de evoluciéon en meses, con em-
peoramiento rapido en semanas. Clinicamente sin signos de afecta-

cion sistémica. Las pruebas complementarias incluyendo analitica
con autoinmunidad y crioglobulinas, ecocardiografia y otras prue-
bas de imagen corporal fueron normales, descartando con ello crio-
globulinemia. Posteriormente, la determinacion de criofibrindgeno
en plasma, junto a la biopsia cutanea, permitieron establecer el
diagnostico de esta entidad.

Conclusiones. La criofibrinogenemia es un trastorno vascular infre-
cuente dificilmente diagnosticable mediante las pruebas comple-
mentarias habituales, por lo que el conocimiento del cuadro y su
inclusion en el diagndstico diferencial va a resultar clave en el diag-
nostico.

4. PAPULAS FILIFORMES PALMARES

I. Abadias Granado?, J. Sanchez Bernal?, M. Garcia Gil?,
I. Martinez Pallas?, F. Felipo Berlanga®, A. Valero Torres®,
A. L. Morales Moya?, C. Conejero del Mazo? y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafia.

Introduccion. La queratodermia espinulosa es una entidad caracte-
rizada por la aparicion de numerosas lesiones hiperqueratodsicas, de
morfologia filiforme, salpicadas en palmas y/o plantas. Ha sido aso-
ciada a multiples enfermedades, incluyendo neoplasias.

Casos clinicos. Caso 1: varon de 68 afios, con antecedentes de hi-
pertension arterial y accidente cerebrovascular, que presentaba
lesiones cutaneas a nivel palmar bilateral de un ano de evolucion,
que definia como “rasposas”. A la exploracion fisica se apreciaban
espiculas hiperqueratoésicas en ambas palmas. Con la luz de Wood
se observo fluorescencia blanca. En la biopsia cutanea se observo
hiperqueratosis ortoqueratosica compatible con queratodermia es-
pinulosa. El estudio de extension fue negativo. Se inicié tratamien-
to con queratoliticos topicos, con escasa respuesta. Caso 2: varon
de 59 anos, con antecedentes de carcinoma escamoso infiltrante de
laringe estadio IV tratado con quimiorradioterapia por irresecabili-
dad, con remision metabdlica completa y micronddulo pulmonar
estable, que presentaba lesiones palmares hiperqueratésicas filifor-
mes, observandose en la histologia columnas de paraqueratosis,
compatibles con queratodermia espinulosa.

Discusion. La queratodermia espinulosa es una entidad rara carac-
terizada por la aparicion de proyecciones hiperqueratosicas filifor-
mes en palmas y/o plantas. Histologicamente se observan columnas
de ortoqueratosis o paraqueratosis. Ha sido asociada a multiples
enfermedades como tuberculosis pulmonar, procesos linfoprolifera-
tivos, enfermedad de Darier, poliquistosis renal y neoplasias, aun-
que no se ha visto una clara asociacion con dichos procesos. No
obstante, ante el diagndstico de esta entidad, es conveniente des-
cartar una enfermedad o neoplasia subyacente. En el tratamiento
se han empleado retinoides topicos y orales y emolientes con acido
salicilico y urea, entre otros, con resultados variables.

5. MASTOCITOSIS CUTANEA. REVISION DE LA CASUISTICA
DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO BASURTO DESDE ENERO
DE 2008 A MAYO DE 2018

N. Gonzalez-Romero, A. Lobato lzagirre, L. Blanch Rius,
M. Vazquez, S. Pérez Barrio, M.J. Calderon Gutiérrez
y R. Izu Belloso

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patolégica. Hospital
Universitario Basurto. Bilbao. Espafia.

Introduccioén. La mastocitosis cutanea (MC) engloba un conjunto
heterogéneo de trastornos que tienen en comun la presencia anor-
mal e incrementada de mastocitos en la piel. Es una entidad poco
prevalente, mas frecuente en edad pediatrica y existen caracteris-
ticas bien diferenciadas entre adultos y nifios. La OMS distribuye la
MC en tres grandes grupos: urticaria pigmentosa (UP), mastocitoma
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(M) y MC difusa (MCD). Algunos autores afaden un cuarto grupo:
Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP), mientras que
otros opinan que no se deberia considerar como entidad aparte.
Material y método. Realizamos una busqueda de pacientes con
diagnostico histologico de MC (incluyendo la TMEP) entre enero de
2008 y mayo de 2018 (n=40), en la base de datos de anatomia-pato-
logica de nuestro hospital y posteriormente revisamos la historia
clinica recogiendo los datos relativos a las variables: sexo, edad,
tipo de MC, clinica, pruebas complementarias, tratamientos y evo-
lucion.

Resultados. El 62% son hombres, la mayoria adultos. El subtipo mas
frecuente en ambos grupos de edad es la UP. EL M es el segundo mas
frecuente en nifios y la TMEP el segundo en adultos. No se presentd
ningln caso de MCD. A 10 pacientes se realizo aspirado y biopsia de
médula 6sea (BMO), todos adultos con niveles elevados de triptasa.
Dos de ellos presentaron resultado positivo. La actitud terapéutica
mas empleada fue la observacion. Por ultimo, la evolucion fue fa-
vorable para la mayoria de los pacientes.

Discusion y conclusiones. Nuestra muestra coincide en la mayoria
de los resultados con lo mencionado en la literatura. Sin embargo,
observamos algunos datos discordantes, como la mayor propor-
cion de adultos que de casos pediatricos, la baja proporcion de
adultos con infiltracion de médula 6sea y la elevada proporcion de
casos de TMEP. Procuraremos revisar los diagndsticos de TMEP y en
el futuro intentaremos tener en cuenta los criterios del consenso
europeo y americano de expertos en MC de no incluirla como en-
tidad aparte.

6. ICTIOSIS LAMINAR AUTO,SOMICA RECESIVA DE
PRESENTACION COMO BEBE COLODION TRATADO
DE FORMA PRECOZ CON ACITRETINA

V. Fatsini Blanch, A. Urtaran Ibarzabal,

Z. Martinez de Lagran Alvarez de Arcaya, A. Saenz Aguirre,
I. Arrue Mitxelena, A. Martinez de Salinas Quintana

y R. Gonzalez Pérez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Araba.
Vitoria-Gasteiz. Espana.

Introduccion. EL término bebé colodion hace referencia a una enti-
dad clinica poco frecuente que se caracteriza por la presencia de
una membrana que recubre la superficie corporal del recién nacido.
Los bebés con membrana colodion son una presentacion comuin de
varias enfermedades, aunque la mayoria pertenecen a las ictiosis
congénitas autosomicas recesivas.

Caso clinico. Recién nacida, pretérmino de 36 semanas de gesta-
cion, que presentaba desde el nacimiento una membrana que cu-
bria toda su superficie corporal ocasionando ectropion y eclabium,
diagnosticada clinicamente de bebé colodion. Se iniciaron medidas
de soporte y emolientes. En las primeras semanas de vida, la mem-
brana fue desprendiéndose con buena evolucion clinica. Durante el
periodo de seguimiento, la paciente desarrollé escamas muy grue-
sas en tronco y extremidades que conformaban placas hiperquera-
tdsicas en la regidn facial. A los 2 meses de vida, se inicid
tratamiento con acitretina via oral a 0,5mg/Kg/dia con buena tole-
rancia y obteniendo una notable mejoria del cuadro cutaneo. El
tratamiento con retinoide oral se mantuvo durante 12 meses sin
advertir efectos adversos clinica o analiticamente. Se asoci6 tam-
bién la aplicacion tdpica dos veces/dia de N-acetilcisteina al 10%
con urea al 5% y emolientes. Entre los antecedentes familiares des-
tacaba consanguinidad en los padres y el antecedente de un primo
diagnosticado de ictiosis laminar autosémica recesiva por mutacion
en TGM1. Se realizé estudio genético de la mutacion familiar, iden-
tificdndose en nuestra paciente la mutacion c.788G>A del gen TGM1
en homozigosis.

Discusion. Presentamos un caso de ictiosis laminar autosomica re-
cesiva que naci6 como bebé colodion y que ha precisado tratamien-

to con acitretina oral de forma precoz. Acitretina es un retinoide
oral que se ha descrito como un tratamiento queratolitico eficaz en
el manejo de las ictiosis congénitas autosomicas recesivas.

7. UN NUEVO CASO DE MUTACION DE PHF6 EN UNA NINA

F.J. de La Torre Gomar?, V. Fatsini Blanch?,
Z. Martinez de Lagran Alvarez de Arcaya?, M.l. Martinez Gonzalez?,
S. Heras Gonzalez?, |. Garcia Rio® y G. Pérez de Nanclares Leal®

aServicio de Dermatologia y Venereologia. Laboratorio de
Genética Molecular. Hospital Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz.
Espafa.

Introduccioén. El sindrome de Borjeson Forssman Lehman (BFLS) es
poco frecuente y estad causado por mutaciones en el gen PHF6, en
el cromosoma X. Cursa con retraso cognitivo, un fenotipo peculiar,
obesidad e hipogonadismo. Las mujeres portadoras pueden desarro-
llar la enfermedad, pero generalmente de forma leve y lo mas fre-
cuente es que sean asintomaticas. Sin embargo, recientemente se
han descrito casos de pacientes femeninas con mutaciones en PHF6
y unas manifestaciones clinicas muy caracteristicas, algunas de
ellas solapadas con las del BFLS y otras superponibles a las del sin-
drome de Coffin-Siris.

Caso clinico. Nina remitida a nuestro Servicio a los 5 afos de edad
desde Neurologia Pediatrica. Presentaba lesiones hiperpigmentadas
de distribucion lineal y en espiral siguiendo las lineas de Blaschko,
en extremidades inferiores, flancos y axilas. Estos hallazgos se
acompanaban de pelo escaso y deslustrado, fragilidad ungueal, cli-
nodactilia, malposicion y agenesia de varias piezas dentales y un
fenotipo peculiar. Adicionalmente presentaba hipoacusia neurosen-
sorial y retraso psicomotor global. Con la sospecha inicial de incon-
tinentia pigmenti se realizé una biopsia cutanea y analisis del gen
NEMO cuyos resultados no fueron compatibles con dicho diagnosti-
co. Con el paso de los anos los rasgos faciales se fueron haciendo
mas toscos, con voz gangosa y obesidad troncular, ademas de ame-
norrea secundaria. Se revaloro el caso decidiéndose solicitar estu-
dio genético del PHF6 que demostré una mutacion en heterozigosis
PHF6 (p.Gln308Ter).

Discusion. En los Gltimos afos se han descrito en la literatura las
manifestaciones clinicas producidas en pacientes femeninas por
mutaciones de novo en PHF6. Estas consisten en retraso intelec-
tual, fenotipo facial caracteristico, alteraciones dentales, en los
dedos y las uiias e hiperpigmentacion lineal cutanea. Consideramos
este caso de interés por tratarse de una entidad infrecuente y por-
que la valoracion dermatoldgica ha sido clave para alcanzar el diag-
nostico.

8. CARCINOMA EPIDERMOIDE SOBRE HIDRADENITIS
SUPURATIVA: A PROPOSITO DE UN CASO

I. Gainza Apraiz?, B. Ramos Barefio?, M. Lazaro Serrano?,
S. Gomez Muga?, M. Zaldua Arrese?, P.M. Zayas Pinedo®
y R. M. Izu Belloso®

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Cirugia Pldstica. Hospital
Universitario de Basurto. Bilbao. Espafa.

La hidradenitis supurativa (HS) es una dermatosis inflamatoria
cronica que afecta a las glandulas apocrinas de las areas intertri-
ginosas. La inflamacion crénica de larga evolucion favorece el de-
sarrollo de carcinoma de células escamosas (CE) sobre lesiones de
HS. Esta complicacion es mas frecuente en varones (5:1) y asienta
con mayor frecuencia en la region glitea o perineal. La infeccion
por el Virus del Papiloma Humano y otros cofactores también pa-
recen estar implicados en la transformacion maligna de las lesio-
nes. Las dificultades y el retraso diagnostico, junto con una alta
capacidad de metastatizar, le confieren mal pronodstico y alta mor-
talidad.
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Presentamos el caso de un varon de 57 afios con HS severa (Hur-
ley 1ll) desde hace mas de 30 afos, de predominio en gliteos y re-
fractario a multiples tratamientos (antibioticos, biologicos,
quirdrgico), que desarrollo un carcinoma epidermoide infiltrante
sobre lesiones de HS. El diagnostico fue realizado a raiz de una in-
tervencion quirdrgica para la exéresis de trayectos fistulosos. En el
momento del diagnéstico presentaba adenopatias locorregionales
de gran tamano. Fue desestimado para tratamiento quirurgico y fue
tratado con quimioterapia paliativa. El paciente fallecié meses des-
pués, a los 58 anos de edad.

9. MELANOMA EN EL SINDROME DE NOONAN
CON LENTIGOS MULTIPLES: PRESENTACION
DE UN NUEVO CASO

M. Garcia Gil, |. Martinez Pallas, |. Abadias Granado,
J. Sanchez Bernal, M. Alvarez Salafranca, A. Valero Torres
y M. Ara Martin

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafia.

Introduccioén. El sindrome de Noonan con lentigos multiples, tam-
bién conocido como sindrome de Leopard, es una genodermatosis
de herencia autosomica dominante, en la que se encuentra mutado
en el 85% de los casos el gen PTPN11. Esta enfermedad se engloba
en el grupo de las “rasopatias”, en las cuales se presentan altera-
ciones de la via de traduccion RAS-MAPK. La asociacion del melano-
ma a este sindrome es infrecuente en la literatura médica,
habiéndose reportado solo cuatro casos.

Caso clinico. Paciente de 44 aios afecto de sindrome Noonan con
lentigos multiples, confirmado mediante estudio genético de la mu-
tacion p. Tyr279Cys(c.8364>G) en heterocigosis en el gen PTPN11.
Entre las multiples lesiones pigmentadas que presentaba el pacien-
te, destacaba una de ellas a nivel dorsal, siendo esta de reciente
aparicion y presentando una pigmentacion mucho mas intensa al
resto. Desde el punto de vista dermatoscopico mostraba un reticulo
atipico y velo azul-blanquecino. Se realiz6 una exéresis completa,
obteniéndose como resultado anatomopatologico un melanoma de
extension superficial microinfiltrante, con un indice de Breslow de
0,15mm.

Discusion. A pesar de los escasos casos publicados en la literatura,
se considera que los pacientes afectos de sindrome de Noonan con
multiples lentigos presentan un riesgo aumentado de desarrollar
melanoma. Se ha planteado la hipotesis de que la proteina SHP2,
codificada por PTPN11, puede comportarse en algunos tipos celula-
res como un gen supresor tumoral. La supresion de esta proteina ha
demostrado la carcinogénesis hepatocelular mediante la alteracion
de la via Stat3, también implicada en la génesis del melanoma. Por
todo ello estos pacientes deben someterse a un seguimiento derma-
tologico periddico y exhaustivo.

10. XANTOGRANULOMA NECROBIOTICO CON AFECTACION
HEPATICA

J. Sanchez Bernal?, |. Abadias Granado?, |. Martinez Pallas?,
M. Garcia Gil?, F. Felipo Berlanga®, A. Valero Torres®,
B. de Escalante Yanguela©, V. Lezcano Biosca® y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia patoldgica.
<Servicio de Medicina Interna. Hospital Clinico Universitario
Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccién. El xantogranuloma necrobidtico (XGN) es una enfer-
medad granulomatosa multisistémica poco frecuente perteneciente
al grupo de las histiocitosis no X.

Caso clinico. Mujer de 53 afos, con antecedentes de ojo seco,
polineuropatia sensitiva y taquicardias supraventriculares. Remi-
tida por presentar desde hace 5 meses una lesion en parpado
superior izquierdo, que ha ido aumentando de tamano progresi-

vamente. En la exploracion fisica inicial presentaba en mitad ex-
terna de parpado superior izquierdo una placa amarillenta
anaranjada, indurada y movil. Durante el seguimiento aparecie-
ron nodulos y placas amarillentas en tobillo izquierdo, antebrazo
izquierdo y abdomen. Se decidio realizar biopsia de varias lesio-
nes cutaneas, con diagnostico histolégico compatible con XGN. En
la analitica sanguinea destaca elevacion de VSG, LDH, transami-
nasas y ECA, ANA +1/320, Hb 9,7 g/dL con hematocrito de 30%,
leucopenia y un aumento de IgG de 2810 mg/dL con banda mono-
clonal IgG kappa. Las serologias para VIH, VHB y VHC, y la prueba
de Mantoux fueron negativos. Se solicité una TAC toracoabdomi-
nal, que mostro hepatomegalia con multiples lesiones nodulares
mal definidas en ambos lobulos hepaticos. Se realizo una biopsia
hepatica ecodirigida compatible con XGN, siendo la paciente
diagnosticada de XGN con gammapatia monoclonal IgG kappa con
afectacion hepatica.

Discusion. EL XGN se caracteriza por presentar papulas o nédulos
de color entre rojo-anaranjado y violaceo, con tendencia a atro-
fia central y predileccion por el area periorbitaria. Histologica-
mente se observan granulomas en empalizada mal definidos, con
grandes areas de necrobiosis, depdsitos de agujas de colesterol,
foliculos linfoides y abundantes células gigantes. Hasta el 80% de
los casos asocian paraproteinemia en forma de gammapatia mo-
noclonal, generalmente IgG kappa, o de crioglobulimnemia. Aun-
que los sintomas sistémicos no son frecuentes, el XGN puede
afectar 6rganos internos como el tracto respiratorio, corazon,
bazo, rifiones, intestino o cerebro. La evolucion del XGN es cro-
nica y lentamente progresiva, y no existe un tratamiento curati-
vo. Como conclusion, presentamos un caso de XGN con
gammapatia monoclonal IgG kappa y afectacion hepatica demos-
trada por biopsia, habiendo encontrado tan solo dos casos simi-
lares publicados.

11. TUMOR GLOMICO: REVISION Y EXPERIENCIA
DEL ABORDAJE TRANSUNGUEAL EN 12 CASOS

B. Ramos-Barefio, N. Gonzalez-Romero,
J. Gonzélez del Tanago-Diago, C. Gomez Bringas,
M. Julia-Manresa, F.J. Garcia-Bernal y R. Izu-Belloso

Servicio de Dermatologia y Servicio de Cirugia Pldstica, Estética
y Reparadora. Hospital Universitario de Basurto. Bilbao.
Espana.

Introduccion. El tumor glomico fue descrito en el ano 1812 como
un tumor subcutaneo doloroso situado mayoritariamente en zonas
acras y que representa entre el 1% y el 4% de los tumores de la
mano. Se han propuesto diferentes tipos de abordaje quirurgico
para tratar esta patologia.

Objetivo. Analizar caracteristicas clinicas de los tumores glomicos
a través de 12 casos y estudiar los resultados que ofrece la técnica
quirdrgica transungueal como tratamiento curativo.

Material y métodos. Se han seleccionado aquellos casos diagnos-
ticados entre 2009 y 2017 tratados quirirgicamente mediante un
abordaje transungueal. El diagnostico se realizé mediante la his-
toria clinica y exploracion, confirmados todos mediante analisis
histoldgico. El seguimiento medio de estos pacientes fue de 13
meses.

Resultados. Las caracteristicas epidemiologicas se corresponden
con las de la literatura. En cuanto a los resultados del tratamiento
quirdrgico hemos de decir que se redujo la escala visual analégica
del dolor en un 98,5% de media. Dos de nuestros 12 pacientes pre-
sentaron secuelas estéticas entre las que se encontraron una falta
de adherencia distal de la tabla ungueal y una estria longitudinal.
Conclusiones. La sospecha diagnostica del tumor glomico debe es-
tar presente ante cualquier caso de dolor no mecanico acral. Debe
ser tratado mediante un abordaje quirlrgico eficaz que evite rein-
tervenciones y minimice las secuelas estéticas.
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12. DERMATOSIS GRANULOMATOSAS FACIALES. RETOS
DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS

N. Rodriguez Garijo?, E. Querol Cisneros?, A. Tomas Velazquez?,
A. Estenaga Pérez de Albéniz?, A. Argueta Morales®, M.A. Idoate®
y A. Espana?

aDepartamento de Dermatologia. ®"Departamento de Anatomia
Patolégica. Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccion. El término dermatosis granulomatosas faciales (DGF)
agrupa varias entidades con caracteristicas clinico-histoldgicas muy
similares, como son la rosacea granulomatosa, la dermatitis perio-
rificial granulomatosa, el lupus miliaris disseminatus faciei y la sar-
coidosis cutanea nodular.

Caso clinico. Se expone el caso de una paciente de 18 anos que pre-
sentaba desde hacia 4 meses, multiples papulas puntiformes erite-
matosas en region perioral y perinasal, resistentes a tratamiento con
isotretinoina 20 mg durante 1 mese, limeciclina e ivermectina topica
y oral. Se realizo biopsia que fue compatible con dermatitis periori-
ficial granulomatosa. La paciente respondio favorablemente a trata-
miento con eritromicina oral e isotretinoina durante 3 meses.
Discusion. Las DGF se caracterizan por la presencia de multiples papu-
las eritemato-marronaceas asintomaticas que se localizan predomi-
nantemente en region facial. Histologicamente muestran granulomas
epiteloides de distribucion perifolicular y perivascular. El manejo sue-
le ser complejo, con un curso clinico que tiende a la cronicidad.
Conclusiones. Aunque estas entidades tengan una presentacion cli-
nica similar, las causas desencadenantes y el pronostico suele va-
riar. Por este motivo se debe establecer un correcto diagnostico
diferencial entre todas ellas.

13, CARIOTIPO MOLECULAR (ACGH) EN NEVUS DE SPITZ
ATIPICO. PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

I. Arias-Camison Montero®, M.A. Arregui Murua®
y S. Vilddsola Esturo®

aServicio de Anatomia Patoldgica. Clinica de la Asuncidn. *Servicio de
Dermatologia. Ambulatorio Ntra. Sefiora Izaskun. Tolosa. Espania.

Introduccion. La técnica de aCGH (array comparative genomic hy-
bridization) se recomienda considerar en las guias de tratamiento
del melanoma para el diagnostico de las lesiones melanocitarias
con histopatologia dudosa, entre las que se encuentra el nevus de
Spitz atipico. Identifica ganancias y pérdidas de regiones de DNA a
lo largo de la longitud de todos los cromosomas (cariotipo molecu-
lar) pudiendo ser Utiles sus hallazgos para precisar el diagnostico y
asegurar la correcta estrategia terapéutica, que no tiene guias cla-
ras en este tipo de lesiones.

Caso clinico. Vardn de 59 afios que acudid a consulta por presentar
una lesion cutanea sésil de 5 mm en flanco izquierdo, de consistencia
firme, marronacea con telangiectasias en un borde, de afos de evo-
lucion pero que Gltimamente le picaba por lo que se realiz6 extirpa-
cion. El diagnostico histopatoldgico fue de lesion melanocitaria
atipica favoreciendo nevus de Spitz atipico con bordes libres. Tras
interconsulta se decidi6 realizar ampliacion de bordes y ganglio cen-
tinela en el que se encontraron células aisladas positivas con inmu-
nohistoquimica para HMB45 y melanA. Ante su dudoso significado se
opto por solicitar estudio de aCGH (Affymetrix) en la lesion cutanea
que demostro pérdida en mosaico del cromosoma 9 completo.
Discusion. La deteccion de anomalias cromosomicas por aCGH pue-
de ser utilizada con fines diagnosticos. Los melanomas tienen un
numero mas alto de alteraciones cromosomicas que las lesiones
benignas y son reproducibles aunque hay excepciones. Las mas co-
munes publicadas en melanomas (Bastian et al.) son pérdidas en 9p
(64%), 9q (36%) y 10q (36%), y ganancias en 6p (37%), 1q (33%), 7p
(32%) y 7q (32%). Las anomalias en nevus son infrecuentes y se aso-
cian mas a subgrupos de nevus de Spitz con solo ganancias en 11p.
Los hallazgos en este caso apoyan el diagnostico de melanoma y

plantean la necesaria incorporacion de la técnica en el diagndstico
de este tipo de lesiones.

14.'SiNDROME COMPARTIMENTAL SECUNDARIO
A SINDROME DE NICOLAU POR INYECCION
INTRAMUSCULAR DE VITAMINA B12

A.M. Palma Ruiz, P.A. Cerro Munoz, A. Morales Callaghan,
N. Torrecilla Idoipe®, M. Silva Buenoc e Y. Gilaberte Calzada®

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Anatomia
Patologica. <Servicio de Cirugia Pldstica Estética y Reparadora.
Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza. Espafa.

Introduccién. El sindrome de Nicolau, también conocido como em-
bolia cutis medicamentosa o dermatitis livedoide, es un sindrome
poco habitual que se presenta como complicacion de una inyeccion
intramuscular, intraarterial, subcutanea o intraarticular, con grados
variables de dafo tisular, incluyendo necrosis de la piel y tejidos
profundos.

Caso clinico. Un vardn de 42 anos acude porque al autoinyectarse
vitamina B12 en el gluteo izquierdo comenzo con parestesias en la
extremidad. Se objetiva inflamacion en la zona de la puncion y he-
matoma extenso que compromete todo el gliteo, bien delimitado,
intensamente doloroso, sin absceso palpable ni cordon linfangitico.
Ingesta diaria de 4 litros de agua y dieta baja en sodio. No refiere
fiebre. Comenta que antes de la inyeccion habia realizado entrena-
miento fisico de alta intensidad con rotura fibrilar del gliteo mayor.
La analitica sanguinea revela leucocitosis de 16.300/mm? con 80%
PMN, PCR 2.09 mg/dL, urea 40 mg/dL, glucosa 104 mg/dL, sodio 123
mEq/l, potasio 5 mEq/l. Se practican hemocultivos y cultivo de exu-
dados de la zona que resultaron ser negativos. En la biopsia cutanea
se observa piel de tejido celular subcutaneo, misculo y tejido fibro-
conectivo con marcados signos de necrosis isquémica y focos de abs-
cesificacion compatible con una embolia cutis medicamentosa en el
contexto de un sindrome compartimental. Se pauto tratamiento con
antibidtico amoxicilina-clavulanico iv, alprostadil (PGE,) y nifedipi-
no, y tramadol con disminucion progresiva de la cifra de PCR, CK, y
de transaminasas pero sin mejoria de la lesion. La RMN mostro rab-
domidlisis, con mionecrosis en el contexto de un sindrome compar-
timental, en T1 se objetivaron zonas de ténue hipersefal por
probable componente hemorragico asociado al edema. No se defi-
nieron colecciones hematicas/abscesos.

Discusion. El sindrome de Nicolau o embolia cutis medicamentosa
consiste en una necrosis cutanea y de tejidos profundos localizada
en el sitio de puncién secundaria a una inyeccion intramuscular,
intraarterial o subcutanea, que se resuelve con una cicatriz atrofi-
ca. En nuestro caso expuesto ademas de la inyeccion probablemen-
te intraarterial que da lugar a la obstruccion embdlica, el ejercicio
fisico extenuante que el paciente realizo tras la inyeccion asi como
la hiponatremia nutricional (el paciente seguia una dieta con res-
triccion de sodio e ingesta de 4L al dia) pudieron incrementar la
gravedad del caso. Debido al uso ordinario de medicamentos por via
parenteral (intramuscular, intravenoso, etc.) en la practica clinica
habitual es necesario conocer e identificar tempranamente la apa-
ricion del Sindrome de Nicolau para tratarlo precozmente y evitar
las graves secuelas potenciales e incluso la amenaza vital.

15. LINFOMA CUTANEO PRIMARIO T CD30+ BORDERLINE
EN TRASPLANTADO RENAL

I. Aranguren Lopez?, J. Anderson Vilddsola?, A. Lopez Pestana?,
M.A. Arregui Murua?, M. Lera Imbuluzqueta?, N. Segués Merino®,
I. Ceberio Echechipia®y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Servicio de Hematologia. Hospital Universitario Donostia.
Donostia-San Sebastidn. Gipuzkoa. Espafia.
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Introduccion. Los procesos linfoproliferativos (PL) son la segunda
neoplasia mas frecuente en pacientes trasplantados. La mayoria
son de estirpe B, constituyendo los PL T solo un 14%. Dentro de es-
tos, los PL primarios cutaneos T (PLPCT) son muy infrecuentes. Pre-
sentamos un caso de un PLPCT CD30+ borderline en un paciente
trasplantado, entidad poco descrita en la literatura.

Caso clinico. Varon de 42 afos, trasplantado renal hace 22 afos
en tratamiento inmunosupresor con ciclosporina y micofenolato
mofetilo, que presentaba una lesion infiltrada y ulcerada de 4cm
en ingle izquierda, asi como varias papulo-placas, algunas ulcera-
das, en cara, tronco y extremidades. Se realiz6 biopsia de varias
lesiones, objetivandose un PL T CD30+ en todas ellas. Se realizo
una exéresis completa de la lesion inguinal; el estudio anatomo-
patologico fue compatible con un linfoma T anaplasico de células
grandes (LTACG). No se palparon adenopatias. Se realizé una TAC
toracoabdominopélvica que resulto normal. Se cambio la ciclospo-
rina por sirolimus. Un aiio después del comienzo del cuadro, si-
guen apareciendo lesiones papulosas que involucionan
espontaneamente en 3-4 meses, sin objetivarse afectacion extra-
cutanea.

Discusion. Los PLPCT CD30+ conforman un espectro de PL de buen
pronostico cuyos dos extremos son el LTACG primario cutaneo y la
papulosis linfomatoide (PaL). Tipicamente, la PaL consiste en papu-
las con ocasional necrosis que aparecen e involucionan espontanea-
mente a lo largo de meses-anos. El LTACG se suele presentar como
un nddulo Unico ulcerado de mayor tamano que en la mayoria de los
casos no regresa espontaneamente. Sin embargo, existen PLPCT
CD30+ llamados borderline cuyas caracteristicas clinicas y/o histo-
patologicas no concuerdan con alguno de los 2 extremos del espec-
tro, mostrando caracteristicas de ambos. En estos casos son
cruciales la correlacion clinico-patoldgica y el seguimiento estrecho
para orientar el diagndstico hacia LTACG o PaL y decidir la actitud
terapéutica.

16. RELACION ENTRE LA ENFERMEDAD DE PARKINSON
Y EL MELANOMA
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Introduccion. Existe una asociacion epidemioldgica bien estableci-
da entre el melanoma y la enfermedad de Parkinson (EP), sin em-
bargo, los mecanismos implicados en esta relacion no estan todavia
del todo claros.

Material y método. Hemos realizado una revision de los pacientes
diagnosticados tanto de EP como de melanoma en nuestro hospi-
tal, encontrando un total de 12 casos diagnosticados de ambas
enfermedades. Hemos analizado multiples variables, incluyendo
sexo, edad, edad al diagnostico de ambas enfermedades, afos
transcurridos entre ambos diagndsticos, otros antecedentes der-
matoldgicos distintos a melanoma, edad al diagnéstico de dichos
antecedentes, tratamiento con levodopa y duracion de dicho tra-
tamiento. Ademas, hemos realizado una revision exhaustiva de la
literatura.

Resultados. La mitad de los casos fueron diagnosticados antes de
melanoma, mientras que la otra mitad fueron diagnosticados antes
de EP. La edad al diagnostico de cada enfermedad, asi como la
media de afos transcurridos entre ambos diagndsticos fue similar.
EL 58,3% de los sujetos presento otros antecedentes dermatologicos
distintos al melanoma, siendo el mas frecuente el carcinoma baso-
celular. EL 75% de los sujetos fue tratado con levodopa, siendo
2 afos la duracion media de dicho tratamiento.

Discusion y conclusiones. En conclusion, el melanoma ocurre mas
frecuentemente en pacientes con EP, y viceversa. El aumento del
riesgo de melanoma en pacientes con EP no esta relacionado con

la terapia dopaminérgica, siendo mas probable que existan
anomalias ambientales, genéticas o inmunologicas comunes sub-
yacentes a ambas afecciones en estos pacientes, pero se necesita
investigacion futura para confirmar la causa subyacente de esta
relacion.
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DEL AREA METROPOLITANA DE VIZCAYA

I. Méndez Maestro?, |. Jauregui Presa®, R. Izu Belloso©,
M. Julia Manresa©, A. Lobato Izaguirre¢, O. Lasa Elgezua?,
J. Gardeazabal Garcia? y J.A. Raton Nieto?

aServicio Dermatologia. Hospital Universitario Cruces. "Servicio
de Alergologia. Hospital Universitario Basurto. Servicio de
Dermatologia. Hospital Universitario Basurto. Espafia.

Introduccion. La dermatitis atopica (DA) es una enfermedad in-
flamatoria cronica de la piel que afecta a un porcentaje impor-
tante de la poblacion, con impacto en la calidad de vida. Hasta
el momento existen posibilidades terapéuticas insuficientes.
Dupilumab, un anticuerpo anti IL4 es la Unica terapia inmunodiri-
gida aprobada por el momento y promete cambios en el trata-
miento.

Material y métodos. Estudio observacional retrospectivo de los pa-
cientes con DA moderada-grave tratados con Dupilumab en los H.
de Cruces y H. de Basurto (n=16). Inicio del tratamiento entre di-
ciembre de 2017 y abril 2018. Administracion de 300 mg subcuta-
neos de Dupilumab cada 15 dias. El objetivo primario es analizar la
respuesta clinica mediante la medicion del parametro SCORAD.
Como objetivo secundario analizar los efectos adversos mas fre-
cuentes.

Resultados. La puntuacion media SCORAD desciende desde 55,5
puntos (IC 47,5-63,4) en la visita basal hasta 34 puntos (IC 24,7-
43,3) en el primer mes de seguimiento (p<0,05). El descenso se
mantiene y prolonga hasta el sexto mes alcanzando 22,9 puntos (IC
10,6-35,2). En términos relativos a los 6 meses se observa una me-
joria media de hasta el 65% del SCORAD respecto al basal. Como
efectos adversos mas frecuentes destacar la incidencia de conjun-
tivitis.

Conclusiones. Dupilumab produce mejoria significativa en la mayo-
ria de los pacientes. Dicha respuesta clinica es rapida, conseguida
entre el primer y tercer mes y mantenida en el sexto mes.

18. DERMATOSIS NEUTROFILICA DE LAS MANOS
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Introduccion. La dermatosis neutrofilica de las manos es una der-
matosis neutrofilica de predominio acral caracterizada por pUstu-
las, nodulos fluctuantes y placas violaceas dolorosas asociadas en su
forma mas clasica a procesos febriles o infecciosos.

Material y métodos. Se realizé un estudio retrospectivo de las ca-
racteristicas clinicas y epidemioldgicas y respuesta a tratamiento
de cuatro pacientes con diagndstico clinico-patoldgico de dermato-
sis neutrofilica de las manos del Servicio de Dermatologia del Com-
plejo Hospitalario de Navarra.

Resultados. Se incluyeron cuatro pacientes varones diagnosticados
de dermatosis neutrofilica de las manos con una edad media de
72 aios. Destaco un Unico antecedente de adenocarcinoma prosta-
tico. La clinica caracteristica afecto, no solo al dorso de manos, si
no a palmas, brazos, extremidades inferiores, tronco, cuero cabe-
lludo y cara. EL 50% present6 un proceso febril sin foco. No se ob-
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servaron procesos neoplasicos asociados. En todos ellos se realizd
biopsia cutanea con diagndstico de dermatosis neutrofilica, obser-
vando en la mitad de los casos vasculitis asociada. Se realiz trata-
miento con prednisona oral 30mg/dia -un Unico caso fue tratado de
manera exclusiva con corticoides topicos- con resolucion de lesio-
nes salvo curso cronico recidivante en un paciente.

Conclusion. Se presentan cuatro casos de dermatosis neutrofilica
de las manos de predominio masculino y no limitado al dorso de las
manos con respuesta favorable a prednisona oral sin claros desen-
cadenantes asociados.

19. TUMOR MIOFIBROBLASTICO EN PLACA
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Caso clinico. Nifio de 15 meses sin antecedentes de interés que
consulta por una lesion congénita de crecimiento progresivo en for-
ma de placa rosada de aspecto fibrotico indurado de 2 centimetros
de diametro en linea media dorsolumbar

Se realiza ecografia de partes blandas, biopsia y finalmente se ex-
tirpa la lesion al no alcanzarse un diagnostico definitivo con la biop-
sia parcial. El estudio anatomopatoldgico muestra una proliferacion
fusocelular de patron arremolinado sin atipias. La inmunohistoqui-
mica es positiva para factor Xllla y actina muscular, siendo negativa
para S100 y CD34; confirmandose el diagndstico de tumor miofibro-
blastico en placa.

Discusion. El tumor miofibroblastico en placa (TMP) es un tumor
dermatologico benigno infrecuente, caracterizado en 2007 por
Clark et al. La lesion se ha descrito en nifios pequefos, siendo la
mitad inferior de la espalda su localizacion mas frecuente. Carac-
teristicamente se presenta en forma de placa irregular de color
rosaceo eritematoso o marronaceo cuyo analisis histologico recuer-
da al del dermatofibroma. Sin embargo, su inmunohistoquimica
sugiere un linaje miofibroblastico. El diagnostico diferencial debe
realizarse con otros tumores de la edad infantil que comparten
caracteristicas con el TMP como son el dermatofibroma multiple en
placa, el dermatomiofibroma, el miofibroma infantil, la miofibro-
matosis o el dermatofibrosarcoma protuberans. Presentamos el pri-
mer caso a nivel nacional de este raro tumor y nos consta que es el
primero descrito presente al nacimiento.

20. TUMOR MIOFIBROBLASTICO INFLAMATORIO
SIMULADOR DE UN QUISTE EPIDERMICO: UTILIDAD
DE LA ECOGRAFIA CUTANEA
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A. Tomas Velazquez?, A. Estenaga?, M.A. |doate®, L. Alvarez Gigli®
e . Palacios Alvarez?

Departamentos de ®Dermatologia y YAnatomia Patoldgica. Clinica
Universidad de Navarra. Pamplona. Navarra. Espafa.

Introduccion. El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una
proliferacion de células miofibroblasticas de bajo grado cuya loca-
lizacion mas frecuente es el pulmon, vejiga y tracto gastrointesti-
nal, con aislados casos descritos en la piel.

Caso clinico. Una paciente de 15 afios, en seguimiento por acné,
consulté por un nédulo subcutaneo asintomatico en la mejilla que
habia crecido en pocos meses. Bajo la sospecha de un quiste epi-
dérmico, se recomendoé control evolutivo. A los 5 meses, la lesion
habia crecido y retraia levemente la piel de la mejilla. En la eco-
grafia, se observaba una lesion hipoecoica profunda en hipodermis,
de contorno irregular mal definido y sin refuerzo posterior, rasgos
improbables en un quiste epidérmico. El estudio histologico reveld

una proliferacion mesenquimal de células fusiformes, con inmuno-
rreactividad frente a actina muscular y vimentina, e indice de pro-
liferacion Ki-67 bajo, compatible con un TMI. La tumoracion fue
extirpada mediante cirugia de Mohs y no se han observado recidivas
tras 6 meses de seguimiento.

Discusion. Aunque se postulaba que el TMI pudiera tratarse de
una neoformacion reactiva a un trauma o pseudotumor, actual-
mente se considera una entidad neoplasica propia. Es un tumor
originado en los miofibroblastos, de baja agresividad y poca capa-
cidad metastasica, pero con tendencia a la persistencia y recu-
rrencia local.

Conclusion. La ecografia cutanea puede ser de utilidad para com-
plementar la exploracion dermatologica convencional, especial-
mente en el caso de lesiones cutaneas profundas inespecificas. En
este caso, permitio acelerar el estudio y tratamiento de un tumor
muy infrecuente y dificil de sospechar inicialmente.

21. XANTOGRANULOMA MULTIPLE DEL ADULTO

J. Anderson Vildoésola?, I. Aranguren Lopez?, M.A. Arregui Murua?,
N. Ormaechea Pérez?, C. Rodriguez Caruncho?, C. Lobo Moran®
y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. San Sebastidn. Espana.

Introduccion. El xantogranuloma juvenil es un desorden prolifera-
tivo benigno de histiocitos. Es la mas com(n de las histiocitosis de
células no Langerhans, presentandose en la mayoria de los casos
durante la infancia. Esta entidad es menos frecuente en adultos,
apareciendo entre la tercera y cuarta década de la vida como una
lesion solitaria. Aln mas raro, pueden presentarse multiples lesio-
nes en la edad adulta, denominandose xantogranuloma multiple del
adulto.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon de 45 afos que en
el transcurso de cinco meses presenta multiples papulas hemisfé-
ricas de 4-5 mm de diametro de coloracion rojo parduscas y de
consistencia firme, distribuidas de forma simétrica en tronco y
extremidades proximales. El estudio histopatologico de las lesio-
nes demostro un infiltrado dérmico de predominio histiocitario
con presencia de células de Touton. Estos hallazgos, junto con los
estudios de laboratorio realizados, eran compatibles con el diag-
nostico de xantogranuloma multiple del adulto. Tras descartar
afectacion sistémica el paciente continud en seguimiento. Al cabo
de siete meses algunas de las lesiones comenzaron a resolver de
forma espontanea, en la actualidad persistiendo escasas lesiones
asintomaticas.

Discusion. El xantogranuloma juvenil fue descrito por primera vez
por Helwig y Hackney en 1954. Nueve afios mas tarde, Gartmann y
Tritsch publicaron el primer caso de xantogranuloma en un adulto.
El xantogranuloma multiple del adulto es una entidad clinica poco
frecuente que debiese considerarse en el diagnéstico diferencial de
las histiocitosis de células no Langerhans.

22. APP PARA PACIENTES CON MICOSIS FUNGOIDE

A. Lobato Izagirre?, |. Gainza Apraiz?, J.A. Yague Barcia?,
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y R. Izu Belloso?
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Introduccion. La micosis fungoide (MF) es el linfoma primario cuta-
neo de células T mas frecuente, representando cerca del 50% del
conjunto de todos los linfomas primarios cutaneos. La MF es una
enfermedad bien caracterizada, sobre la cual se dispone de mucha
informacion. No obstante, es una entidad poco frecuente sobre la
que existe gran desconocimiento en la poblacion general. Esto hace
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que, en muchas ocasiones, los pacientes recurran a fuentes de in-
formacion como Internet para aprender sobre la enfermedad, don-
de hemos comprobado que existe un contenido en su mayor parte
impreciso, alarmista y dificil de entender.

Material y método. Realizamos una revision bibliografica sobre la
MF con el fin de recopilar toda la evidencia disponible actualizada
sobre la enfermedad. A partir de esa informacion hemos desarrolla-
do una app, que cuenta con contenido fiable y actualizado, con un
lenguaje adaptado y comprensible, compuesto por texto, imagenes
y enlaces de interés, que trata de transmitir todos los conocimien-
tos existentes sobre la MF a cualquier persona, sin crear miedos y
dudas innecesarias.

Discusion. Hemos creado “MF”, una app disefada para pacientes
con MF y personas que se quieran informar sobre la enfermedad. En
la fecha de publicacion de este trabajo tan solo contamos con una
version beta para el sistema operativo Android, quedando a la es-
pera de su publicacion y evaluacion.

23. MELANOMA MALIGNO: PRESENTACION CLINICA
ATIPICAY RETOS DIAGNOSTICOS, A PROPOSITO
DE UNA SERIE DE CASOS

A. Estenaga Pérez de Albéniz, E. Querol Cisneros,
N. Rodriguez Garijo, A. Tomas, P. Gil, E. Moreno Artero
y A. Espafna Alonso
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Introduccion. El melanoma maligno es un tumor cada vez mas fre-
cuente en nuestro medio. Cuando su presentacion clinica es tipica
el diagnostico es facil. Pero, en ocasiones, existen formas clinicas
inusuales, cuyo diagnodstico supone un verdadero reto incluso para
un clinico entrenado.

Material y métodos. Se presenta una serie de casos de melanoma
maligno cuyo diagndstico clinico-dermatoscopico resulté complejo.
Discusion. La sensibilidad del diagnostico clinico en lesiones mela-
nociticas malignas alcanza en el mejor de los casos un 65-70%. Al
complementarlo con métodos dermatoscopicos, estas cifras mejo-
ran en aproximadamente un 20%. A pesar de ello, en algunos casos
el diagnostico solo puede establecerse mediante estudio histopato-
logico.

Conclusiones. Cuando nos encontremos con una lesion cuyas ca-
racteristicas clinicas no sean diagnosticas de benignidad o no la
sepamos catalogar, la biopsia es obligatoria. Siempre debemos
tener en cuenta que una buena anamnesis o una exploracion fisica
minuciosa pueden aumentar la sensibilidad del diagnéstico cli-
nico.

24, DERMATITIS DE CONTACTO PROFESIONAL
EN FISIOTERAPEUTAS

M. Hervella Garcés, i. Martinez de Espronceda Ezquerro,
A. Valcayo Penalba, R. Vives Nadal, M. Larrea Garcia
e |. Yanguas Bayona

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Navarra.
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Introduccion. Existen profesiones de riesgo para desarrollar una
dermatitis de contacto alérgica (DCA) ocupacional; una poco reco-
nocida es la fisioterapia.

Métodos. Revisamos los pacientes estudiados entre 2013 y 2018 en
nuestra Unidad de Eczema de Contacto cuya profesion era fisiote-
rapeuta, e investigamos sus caracteristicas clinicas y epidemiologi-
cas, asi como los resultados de su estudio.

Resultados. Nueve pacientes fisioterapeutas de profesion fueron
estudiados en ese periodo: 8 de ellas mujeres, de 23 a 52 anos de
edad (mediana 30), y un tiempo medio de dedicacion a la profesion
de 8,5 afos. Un 33,3% tenian antecedentes de dermatitis atopica,
y todos presentaban afectacion de manos, dos de ellas con disemi-
nacion secundaria; las lesiones eran de tipo eccematoso agudo o
subagudo, en 4 casos dishidrosiformes, con una mediana de dura-
cion de los sintomas de 7 meses (rango 2-24). Siete pacientes (78%)
fueron diagnosticados de DCA profesional, y dos de una dermatitis
irritativa asociada a una base atopica. Las alergias de contacto de-
tectadas (3 pacientes polisensibilizadas) fueron a: conservantes
formando parte de productos topicos usados en el trabajo (cremas,
aceites de masaje, vendas humedas) en 4 pacientes; vehiculos de
estos mismos productos (2 casos); conservantes en jabones de ma-
nos (2 casos), fragancias (1 caso) y aditivos de gomas (1 caso).
Discusion. La probabilidad de una DCA profesional depende en gran
parte de las peculiaridades de exposicion de un trabajador a poten-
ciales alérgenos. En el caso de la fisioterapia, se trata de una pro-
fesion con mucha actividad manual, jornadas largas de trabajo en
contacto directo con sustancias en vehiculo acuoso o graso y asocia-
da a frecuentes lavados de manos. No existen estudios poblaciona-
les que determinen la prevalencia de eccema de manos profesional
entre fisioterapeutas, si se han publicado casos anecdoticos de
DCA, sobre todo por aceites esenciales y fragancias contenidas en
aceites de masaje.

Conclusion. La DCA es un diagnostico muy frecuente entre nuestros
pacientes estudiados que trabajan en fisioterapia. El perfil tipico de
paciente es una mujer de 30 afios con un eccema de manos subagu-
do e incapacitante que se correlaciona con desarrollar mucha acti-
vidad laboral con pocas o ninguna medida especifica para el cuidado
de las manos. El estudio con pruebas de contacto pudo demostrar
una sensibilizacion relevante en el ambito profesional en siete de
nueve pacientes.





