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1. REVISION SOBRE MIOPATIAS INFLAMATORIAS: EL PAPEL
DEL DERMATOLOGO

I. Prats Caelles*y M.T. Cobo Ibafez’

aServicio de Dermatologia y "PReumatologia. Hospital Universitario
Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espanfa.

Introduccion. Las miopatias inflamatorias o miositis son un grupo hete-
reogéneo de enfermedades poco frecuentes que se caracterizan por
inflamacion muscular junto con clinica extramuscular. Las manifestacio-
nes extramusculares aparecen en la piel, el pulmon y las articulaciones.
Se han descrito 5 tipos de miopatias inflamatorias: la dermatomio-
sitis, la miopatia inmunomediada necrotizante, la miositis por cuer-
pos de inclusion, las miositis de solapamiento y la polimiositis.
Discusion. Los autoanticuerpos (Ac) asociados a miositis se dividen
en especificos a miositis y en asociados a miositis. Los Ac especificos
apareceran solo en las miopatias inflamatorias; el resto, pueden
ademas ser positivos en otras conectivopatias o situaciones. Los
anticuerpos especificos de las miositis han ayudado a su clasifica-
cion y a dibujar unos perfiles clinicos mas homogéneos.

El conocimiento de estos anticuerpos ha sido relevante a la hora del
diagndstico diferencial de las miositis. Hasta la fecha, se han descri-
to unos 30 anticuerpos especificos y asociados a miositis. Es de espe-
rar que en un futuro préximo la clasificacion de las miositis ya los
incorpore en sus criterios. Ademas, homogeneizan los pacientes con
miositis, identificando grupos de mayor riesgo: asociacion a neopla-
sia, enfermedad pulmonar rapidamente progresiva, lesiones cuta-
neas, mortalidad, riesgo de recidiva y respuesta a los tratamientos.
Conclusion. Como dermatologos, es interesante conocer este grupo
de enfermedades, dado que algunos grupos se acompanan de lesio-
nes cutaneas muy caracteristicas.

2. ESCLEREDEMA ADULTORUM. UN RETO TERAPEUTICO

A.M. Palma Ruiz?, P. Cerro Muioz?, R. Baldellou Lasierra?,

M. Sanchez Hernandez?, A. Morales Callaghan?, N. Porta Aznarez?,
M.E. del Valle Sanchez®, E. Simal Gil?, H.P. Almanzar Comas®

e Y. Gilaberte Calzada?

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Anatomia
Patologica. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.
Espana.

Introduccion. El escleredema de Buschke o escleredema adultorum
es una dermatosis poco frecuente que pertenece al grupo de las
mucinosis cutaneas difusas. Se caracteriza por induracion cutanea
difusa del cuello, los hombros, el dorso, el torax, la caray la region
proximal de los miembros superiores.

Caso clinico. Varon de 60 afios de edad con los antecedentes
personales de hipertension arterial, hiperuricemia y depresion.
Con motivo de consulta de una lesion hiperpigmentada en cara
anterior del torax, se descubre un endurecimiento cutaneo di-
fuso en la parte superior del tronco, raiz de extremidades su-
periores y cara de dos afos de evolucion. Se realiza una biopsia
cutanea que mostroé hallazgos compatibles con escleredema. Se
solicita una analitica sanguinea que evidencia un pico monoclo-
nal gamma en el proteinograma. El paciente no refiere dolores
6seos. Se decide iniciar la administracion de UVA tres veces por
semana. El paciente realiza seguimiento en la consulta de der-
matologia, con escasa remision en la 28 semana de tratamien-
to, se plantea iniciar tratamiento con metotrexato, pero
debido a la alteracion en el perfil hepatico, se descarta y se
inicia tratamiento con ciclosporina con escasa respuesta al tra-
tamiento.

Discusion. La etiologia del escleredema de Buschke continGa sien-
do desconocida. Se han planteado diversas hipotesis, tales como
hipersensibilidad al estreptococo betahemolitico grupo Ay meca-
nismos autoinmunes. Entre los diagnodsticos diferenciales funda-
mentales son el escleromixedema, la esclerosis sistémica y la
dermatomiositis. No se ha establecido un tratamiento especifico
para esta entidad. Puede ser de utilidad ciclosporina, metotrexato,
pentoxifilina, prostaglandina E1, penicilamina, altas dosis de peni-
cilina, inyecciones locales de hialuronidasa, esteroides sistémicos o
locales, fotoquimioterapia sistémica con psoralenos (PUVA) y radio-
terapia con haz de electrones. En pacientes con escleredema aso-
ciado a diabetes mellitus tipo 2 o hipergammaglobulinemia, se ha
descrito respuesta a altas dosis de UVA, solo o en combinacion con
antibiodticos.
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3. EL TRASPLANTE AUTOLOGO DE PROGENITORES
HEMATOPOYETICOS EN EL TRATAMIENTO
DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA

A. Bauer Alonso?, A. Talavera Belmonte?, R. Fornons Servent?,
C. Llobera Ris?, R. Parody Porras® e I. Figueras Nart?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari de Bellvitge.
bServicio de Hematologia. Institut Catala d’Oncologia. Hospitalet
de Llobregat. Barcelona. Espana.

Introduccion. La esclerosis sistémica es una enfermedad autoin-
mune del tejido conectivo que puede afectar multiples drganos
internos y que se caracteriza por una elevada morbimortalidad. En
el caso de la afectacion cutanea y pulmonar, las opciones terapéu-
ticas tradicionales incluyen la utilizacion de agentes inmunosupre-
sores que no modifican el curso de la enfermedad. Recientemente
se han realizado ensayos clinicos que han demostrado la utilidad
del trasplante autologo de progenitores hematopoyéticos (auto-
TPH) en esta enfermedad.

Caso clinico. Presentamos el caso clinico de una mujer de 46 anos
diagnosticada en nuestro centro de esclerosis sistémica con fibrosis
pulmonar y afectacion cutanea de tronco y extremidades superiores.
La paciente realizd tratamiento con diversos inmunosupresores, in-
cluyendo ciclofosfamida endovenosa, fotoforesis extracorporea y ri-
tuximab. Bien por falta de respuesta, o por motivos administrativos,
se tuvieron que retirar, por lo que finalmente se decidi6 realizar un
auto-TPH.

Resultados. Tras la realizacion del auto-TPH se obtuvo mejoria tanto
de la clinica cutanea, como de los parametros respiratorios, sin apa-
ricion de efectos adversos graves relacionados con el procedimiento.
Discusion. El auto-TPH es un procedimiento con el que se pretende
eliminar las células inmunes aberrantes y dar lugar a un nuevo sis-
tema inmune autotolerante. La mortalidad relacionada con el pro-
cedimiento se considera aceptable dada la severidad de la
enfermedad. Se han realizado ensayos clinicos que comparan el
auto-TPH con la administracion mensual de ciclofosfamida. A pesar
de que se demuestra la superioridad del trasplante, no solo en
cuanto a mejoria de la fibrosis cutanea sino también de los parame-
tros que miden la afectacion pulmonar, esta Gltima no es clinica-
mente significativa. Esto se ha interpretado como una estabilizacion
de la clinica y ausencia de progresion a nivel pulmonar. Por este
motivo es un tratamiento recomendado en pacientes seleccionados
con el objetivo de detener la progresion de la enfermedad.

4. LESIONES URTICARIFORMES EN UNA MUJER

M. Almagro Sanchez?, B. Veleiro Pérez®, A. Parra Arrondo®,
P. Rodriguez Barros¢, P. Arévalo Berm(dez® y E. Fonseca Capdevila?

aServicio de Dermatologia, *Alergologia y “Ginecologia. Complexo
Hospitalario Universitario A Corufia. A Coruna. Espana.

Introduccioén. En la mayoria de los pacientes con urticaria crénica
somos incapaces de detectar su etiologia. Sin embargo, es impor-
tante preguntar a las mujeres si sus lesiones se relacionan con el
ciclo menstrual dado que, la dermatosis autoinmune a la progeste-
rona, puede manifestarse como un exantema urticariforme.

Caso clinico. Mujer de 50 anos diagnosticada de urticaria vasculitis
y posteriormente de urticaria cronica espontanea a tratamiento
sintomatico con antihistaminicos, corticoides, dapsona e inmunosu-
presores con escasa respuesta. En una revision, la paciente recono-
ce que sus lesiones se exacerbaban con el ciclo menstrual,
especialmente antes de la menstruacion, por lo que se realizaron
pruebas intradérmicas con progesterona que fueron negativas. Se
efectuaron pruebas de provocacion con progesterona oral, confir-
mandose la sospecha de dermatitis autoinmune a la progesterona.
Resultados. Se inicié tratamiento con triptorelina IM en inyecciones
trimestrales con desaparicion de las manifestaciones clinicas. Afos
después las lesiones recidivan sin controlarse con triptorelina, por lo

que se inicia omalizumab con nueva desaparicion de proceso. Tras la
menopausia, no ha vuelto a presentar lesiones urticariformes.
Discusion. La dermatitis autoinmune a la progesterona es un cua-
dro raro que aparece en mujeres. Puede presentarse con manifes-
taciones cutaneas muy diversas entre las que se encuentra la
urticaria. Es caracteristica la exacerbacion ciclica previa a la mens-
truacion. El tratamiento consiste en disminuir los niveles de proges-
terona endogena con diversos tratamientos hormonales como los
agonistas de la GNRH/LH-RH, como la triptorelina. En los casos mas
severos, se recurre o la ooforectomia para controlar las manifesta-
ciones clinicas. Ante mujeres con lesiones cutaneas que aparecen o
empeoran antes de la menstruacion hay que descartar la dermatitis
autoinmune a la progesterona.

5. ICTIOSIS ADQUIRIDA EN UN PACIENTE CON VIH

P.A. Cerro Munoz?, A.M. Palma Ruiz?, A.M. Morales Callaghan?,
A. Pascual Catalan®, C. Yus Gotor< e Y. Gilaberte Calzada?

Servicios de “Dermatologia, "Medicina Interna, Unidad de
Enfermedades Infecciosas y ‘Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Miguel Servet, IIS Aragén. Zaragoza. Espana.

Introduccion. Con los nuevos tratamientos antirretrovirales, las
infecciones oportunistas cutaneas han disminuido en los pacientes
con VIH. Sin embargo, las toxicodermias y otras dermatosis inflama-
torias con clinica atipica y refractarias a los tratamientos, constitu-
yen auténticos retos para el dermatologo.

Caso clinico. Un varén de 52 anos de raza negra procedente de Mali,
con antecedentes de VIH en tratamiento, hepatitis B con HBsAg posi-
tivo, tuberculosis pericardica en tratamiento y probable sindrome de
reconstitucion inmune, desarrollé una dermatosis ictiosiforme genera-
lizada con grandes escamas adheridas, fisuras erosivas e hiperquerato-
sis palmoplantar, acompanada de diarrea y mal estado general. La
biopsia cutanea fue sugestiva de toxicodermia grave. El paciente pre-
sentd una mejoria parcial, persistiendo lesiones en piernas que fueron
biopsiadas, siendo compatibles con una dermatosis carencial. El anali-
sis de sangre mostrd un déficit de proteinas y vitamina D sin detectar-
se otros déficits. Las pruebas de imagen no detectaron tumores. Se
realizd tratamiento con corticoides sistémicos, antibiotico topico,
emolientes y suplementos nutricionales mejorando las lesiones cuta-
neas. No obstante, un ingreso en la UCI por endocarditis bacteriana se
acompaio de empeoramiento de su dermatosis.

Discusion. Se presenta un paciente VIH con dermatosis ictiosiforme
de probable etiologia multifactorial y de dificil tratamiento. Hasta
un 30% de los pacientes con VIH desarrolla xerosis en distintos nive-
les de gravedad o ictiosis adquirida. Entre los posibles factores
etiologicos, esta la respuesta inmune anormal contra las células
granulares de la epidermis, asi como el mal estado nutricional, la
mala absorcion, las enfermedades cronicas y la infeccion concomi-
tante de VIH-1 y el virus linfotrépico Il de células T humanas en
usuarios de drogas intravenosas.

6. URTICARIA VASCULITIS HIPOCOMPLEMENTEMICA

P. Garbayo-Salmons, N. Fernandez-Chico, V. Exposito Serrano,
M. Monteagudo Jiménez, A. Casulleras Gonzalez y C. Lopez Llunell

Hospital Universitario Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espana.

Introduccién. La urticaria vasculitis hipocomplementémica es
una enfermedad autoinmune rara que se puede asociar a manifes-
taciones sistémicas graves, puede ser primaria o asociada a otras
enfermedades.

Caso clinico. En primer lugar, presentamos el caso de una mujer de
40 afos que consulto a nuestro servicio por la aparicion de varias
lesiones urticariformes de tipo urticaria vasculitis. En segundo lu-
gar, una mujer de 32 afnos con antecedentes de lupus eritematoso
cutaneo subagudo, que afos después debutd con la aparicion de
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lesiones cutaneas urticariales que dejaban hiperpigmentacion resi-
dual. El estudio histopatologico fue compatible con una vasculitis
leucocitoclastica. Posteriormente, fue diagnosticada de lupus eri-
tematoso sistémico. Analiticamente, ambas presentaron hipocom-
plementemia y anti-C1q positivos. Siguiendo los criterios de
Schwartz, fueron diagnosticadas de urticaria vasculitis hipocomple-
mentémica en su forma primaria y secundaria, respectivamente.
Discusion. A propdsito de estos casos, revisaremos la urticaria vas-
culitis hipocomplementémica o vasculitis anti-C1q. Finalmente,
debatiremos sobre la controvertida asociacion de la urticaria vas-
culitis hipocomplementémica y el lupus eritematoso sistémico, asi
como el papel de los anticuerpos anti-C1q en ambas entidades.

7. EXPERIENCIA CON ALPROSTADIL EN TRASTORNOS
DE LA MICROCIRCULACION CUTANEA

C. Collantes Rodriguez, D. Jiménez Gallo, L. Ossorio Garcia,
I. Villegas Romero, S. Valenzuela Ubifa, I. Navarro Navarro
y M. Linares Barrios

Unidad de Gestion Clinica de Dermatologia. Hospital Universitario
Puerta del Mar. Cddiz. Espana.

Introduccioén. Alprostadil (prostaglandina E1), por su efecto vaso-
dilatador, antiplaquetario, fibrinolitico e inhibidor de proliferacion
de mUsculo liso, ha sido utilizado como tratamiento para patologias
que cursan con obstruccion de la microcirculacion cutanea secun-
darias a espasmo arteriolar, inflamacion vascular u obstruccion
vascular sin inflamacion.

Casos clinicos. Se realizo6 estudio descriptivo tipo serie de casos de
7 pacientes con diferentes patologias tratados con alprostadil intra-
venoso desde enero de 2014 hasta la actualidad. Se evaluaron datos
demograficos, diagnostico, manifestaciones cutaneas, efectos se-
cundarios y respuesta al tratamiento.

Paciente 1: Ulceras cutaneas secundarias a sindrome de Sneddon. Re-
mision clinica con alprostadil a dosis de 60 pg intravenoso al dia duran-
te 21 dias. Paciente 2: poliarteritis nudosa cutanea. Remision clinica
con alprostadil a dosis de 60 pg intravenoso al dia durante 21 dias y
azatioprina. Paciente 3: crioglobulinemia tipo |. Remision clinica tras
tratamiento con plasmaféresis, alprostadil intravenoso a dosis de 40 pg
cada 12 horas y pulsos de metilprednisolona. Paciente 4: vasculopatia
livedoide. Remision parcial por suspension de alprostadil por aparicion
de cefaleas. Paciente 5: Ulceras cutaneas secundarias a calcifilaxis.
Remision clinica con alprostadil 60 g los dias de hemodialisis, tiosul-
fato sodico intravenoso/intralesional y camara hiperbarica.

Paciente 6: enfermedad de Buerger. Remision clinica con 60 pg de
alprostadil intravenoso al dia durante 21 dias. Paciente 7: necrosis
cutanea por warfarina. Remision clinica con 40 pg iv. cada 12 h
durante 21 dias.

Discusion. Presentamos nuestra experiencia clinica con alprostadil
en patologias que cursan con obstruccion de la microcirculacion
cutanea. En todos los pacientes, se observo una respuesta clinica
excelente, salvo en un caso donde hubo que cesar el tratamiento
por aparicion de cefaleas. El uso de alprostadil supone un arma
terapéutica en aquellas afecciones dermatoldgicas que cursen con
obstruccion en la microcirculacion cutanea.

8. REMISION COMPLETA DE DERMATOMIOSITIS NXP-2
GRAVE TRATADA CON INMUNOGLOBULINAS INTRAVENOSAS

C. Collantes Rodriguez, D. Jiménez Gallo, I. Villegas Romero,
S. Valenzuela Ubifa, I. Navarro Navarro, L. Ossorio Garcia
y M. Linares Barrios.

Unidad de Gestion Clinica de Dermatologia. Hospital Universitario
Puerta del Mar. Cddiz. Espana.

Introduccion. La proteina 2 de la matriz nuclear (NXP-2) es una
proteina de la matriz nuclear involucrada en la regulacion de la

senescencia celular inducida por p53 en respuesta a senales onco-
génica. Los autoanticuerpos anti-NXP-2 se asociaban con debilidad
muscular severa, contracturas articulares, poliartritis, disfagia y, lo
que es mas notable, un mayor riesgo de calcinosis. También se han
informado autoanticuerpos anti-NXP-2 en la DM de adultos, se aso-
cia con calcinosis, miopatia, afectacion cutanea y posiblemente
con malignidad interna.

Caso clinico. Una paciente de 45 anos diagnosticada de dermato-
miositis (DM) NXP-2 con afectacion cutanea y muscular grave ingre-
s6 en Dermatologia para reevaluacion terapéutica. La paciente
habia sido refractaria a tratamiento previo con hidroxicloroquina,
metotrexato, y corticoides orales. Durante su ingreso, se descarto
asociacion a neoplasia. Se realizo una induccion con pulsos de dexa-
metasona e inmunoglobulinas intravenosas (IGIV) a dosis de 2 g/kg
repartidos en cinco dias consecutivos. El tratamiento de manteni-
miento se realiz6 con rituximab a dosis de 375 mg/m? iv. semanal
durante cuatro semanas. A los dos meses se alcanzo remision clini-
ca. Al ano recayo por lo que se inici6 rituximab en dosis Gnica de
500 mg iv., tacrolimus oral a dosis de 1 mg cada 12 horas, asi como
pulsos de dexametasona e IGIV a dosis de 2 g/kg repartidos en cinco
dias consecutivos una vez al mes durante 6 meses.

Discusion. El tratamiento convencional del brote moderado y grave
de miositis se basa en dosis altas de glucocorticoides orales asocia-
dos a metotrexato o azatioprina, constituyendo el micofenolato de
mofetilo, la ciclosporina y el tacrolimus opciones de segunda linea.
El rituximab es un anticuerpo monoclonal quimérico anti-CD20 que
ha mostrado eficacia principalmente en las miopatias inflamatorias
anti-Jo-1y anti-Mi-2.

Presentamos un caso de dermatomiositis NXP-2 grave tratado satis-
factoriamente con rituximab y mantenimiento con inmunoglobuli-
nas intravenosas.

9. L'EXACE’RBACIC')N DE LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO
O REACCION LIQUENOIDE POR QUINACRINA?

V. Morillas-Lahuerta?, A. Quer®, S. Holgado, C. Ferrandiz?
e |. Bielsa?

Servicios de “Dermatologia, ®Anatomia Patoldgica y
‘Reumatologia. Hospital Universitari Germans Trias i Pujol.
Badalona. Barcelona. Espana.

Introduccion. Las guias recomiendan el uso de hidroxicloroquina y
cloroquina como tratamiento de primera linea en el lupus eritema-
toso cutaneo (LEC) con afectacion extensa. En casos refractarios o
con contraindicacion por toxicidad ocular, se recomienda afadir
quinacrina combinada o en monoterapia. Ello ha incrementado el
uso del farmaco en los Ultimos afnos y nos ha permitido profundizar
en el conocimiento de su eficacia y efectos adversos. Se presenta
un caso que desarroll6 uno de estos efectos adversos.

Caso clinico. Mujer de 60 anos, con diagnostico de LEC crénico lo-
calizado de mas de 10 anos de evolucion, que previamente habia
recibido tratamiento con cloroquina y azatioprina, que resultaron
ineficaces, y talidomida que se suspendio al cabo de un ano por
inactividad de la enfermedad, manteniéndose la hidroxicloroquina.
Dos afnos después, ante la recaida se decidioé anadir quinacrina a la
hidroxicloroquina. Tras 4 meses de tratamiento combinado, apare-
cieron lesiones eritematosas en las extremidades, el tronco y el
cuero cabelludo, muy pruriginosas acompanadas de alopecia. Con
la sospecha de una toxicodermia a la quinacrina se decidi6 suspen-
derla. Se realizaron dos biopsias, en las que se observaron cambios
compatibles con LEC. Las lesiones del tronco y las extremidades
curaron dejando intensa hiperpigmentacion residual, permanecien-
do extensas placas alopécicas residuales en cuero cabelludo.
Discusion. Entre los efectos secundarios de la quinacrina destaca la
pigmentacion amarillenta de la piel y el desarrollo de anemia apla-
sica. Uno de los efectos secundarios de los antimalaricos poco des-
crito en la literatura, y no exclusivo de la quinacrina, es la
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exacerbacion de la enfermedad cutanea de base tras su introduc-
cion, siendo dificil su distincion de una dermatitis liquenoide reac-
tiva. Nuestro caso desarrollé unas lesiones generalizadas junto con
una alopecia cicatrizal, en cuyo estudio microscopico se observaron
cambios compatibles con LEC, si bien algunos datos clinicos orien-
taban hacia una reaccion liquenoide secundaria.

10. CARACTERISTICAS CLINICAS, EPIDEMIOLOGICAS

E HISTOLOGICAS DE PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO
TUMIDO: RESPUESTA TERAPEUTICA Y AFECTACION
SISTEMICA

E. La Rotta-Higuera?, D. Morgado-Carrasco?, A. Garcia-Herrera®,
P. Giavedoni® y J.M. Mascar6 Galy?

Servicio de “Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica. Hospital Clinic
de Barcelona. Universitat de Barcelona. Barcelona. Espana.

Introduccioén. El lupus eritematoso tumido (LET) es una variante de
lupus eritematoso cutaneo (LEC) que se caracteriza por papulas y
placas eritematoedematosas de predominio en cara y tronco que
curan sin dejar cicatriz. Existen pocas series extensas en la literatura
por lo que realizamos un estudio retrospectivo en nuestro centro.
Material y métodos. Se analizaron 35 pacientes con LET diagnosti-
cados en el Hospital Clinic de Barcelona durante el periodo 2007-
2019. Se investigaron las caracteristicas clinico-epidemioldgicas,
asociacion con otras formas de LEC y con LES, presencia de autoan-
ticuerpos, hallazgos histopatoldgicos e inmunohistoquimicos
(CD123), la inmunofluorescencia directa IFD, tratamientos emplea-
dos y respuesta.

Resultados. La media de edad de presentacion fue 47 afios y la dis-
tribucion por sexos fue similar. Todos los pacientes presentaron lesio-
nes tipicas de LET (placas 66%, papulas 34%) en espalda (71%), y cara
(42%). Un 22,86% presentaron otras formas de LEC, y 3 pacientes
(8,6%) tenian LES. Se encontré positividad para ANA, anti-DNA, y
anti-Ro en 48,6%, 14,3%y 22,86% de pacientes, respectivamente. Un
25% respondieron bien a los corticoides topicos. El 71% recibieron
antimalaricos, con respuesta buena en 64%, y moderada en 36%. Un
22,8% requirieron corticoides orales, y un 17% inmunosupresores, to-
dos con buena respuesta. Histoldégicamente, se observé un infiltrado
inflamatorio perivascular con presencia de mucina intersticial en to-
dos los casos, siendo de intensidad moderada a intensa en el 90% de
ellos. En un 11,4% se observo compromiso leve de la union dermoepi-
dérmica. El estudio inmunohistoquimico con CD123 fue positivo en el
100% (22 pacientes), mientras que la IFD fue positiva en el 45%.
Discusion. Los hallazgos de nuestra serie (posible asociacion con
LES y otras formas de LEC, presencia de autoanticuerpos circulan-
tes, positividad para CD123 y de la IFD, asi como la buena respues-
ta a los antimalaricos) corroboran que el LCT es una variante
clinico-patologica de LEC en la que las células dendriticas plasmo-
citoides parecen tener un papel fundamental en la patogenia.

11. DERMATOMIOSITIS ANTI-MDA5 CON ULCERAS
CUTANEAS TRATADAS CON SILDENAFILO

S. Valenzuela Ubifa, C. Collantes Rodriguez, I. Villegas Romero,
I. Navarro Navarro, D. Jiménez Gallo y M. Linares Barrios

UGC Dermatologia Médico-Quirurgica y Venereologia. Hospital
Universitario Puerta del Mar. Cddiz. Servicio Andaluz de Salud.
Consejeria de Salud y familias. Espaia.

Introduccion. La dermatomiositis (DM) anti-MDA5 es una enferme-
dad autoinmune caracterizada por la presencia de lesiones cuta-
neas ulceradas y enfermedad pulmonar intersticial (EPI) progresiva
debido a la severa vasculopatia que subyace en esta patologia. Pre-
sentamos un caso de Ulceras cutaneas en DM anti-MDAS5 tratadas
exitosamente con sildenafilo.

Caso clinico. Varon de 30 afios en seguimiento por Dermatologia
por DM anti-MDA5 de un afio de evolucion con EPI rapidamente pro-
gresiva y miopatia leve.

Acudid a consulta de revision refiriendo Ulceras dolorosas en dorso de
manos, codos y hélix. A la exploracion fisica, se observaron en estas
areas papulas y maculas ulceradas, de base eritematosa y morfologia
ovalada, con escara necrética adherida a su superficie Junto a esto,
asociaba eritema en heliotropo, alopecia difusa no cicatricial y Livedo
racemosa en ambos miembros inferiores. La biopsia cutanea, tomada
de una papula de la mano, revel6 ectasia vascular con engrosamiento
de células endoteliales y depdsitos de mucina en dermis, sin apreciar-
se dermatitis de interfase. Desde el diagndstico, el paciente habia
realizado multiples tratamientos incluyendo corticoterapia oral, inmu-
noglobulinas intravenosas, ciclofosfamida y rituximab, pese a los cua-
les presentdé empeoramiento de la clinica pulmonar. Para las Ulceras
cutaneas se pautaron bosentan y diltiazem, que debieron suspenderse
por hipotension. Se decidi6 entonces iniciar tratamiento con sildenafi-
lo oral a dosis de 20 mg cada 8 horas, logrando la curacion completa
de las Ulceras y sus sintomas tras 2 meses de tratamiento.

Discusién. Actualmente, no existe ningln tratamiento aprobado
para las Ulceras cutaneas de la DM. En la literatura, se describe
alglin caso tratado con bosentan, aprobado para las Ulceras digita-
les isquémicas de la esclerosis sistémica, con buena respuesta tras
varias semanas. El sildenofilo puede ser una opcion terapéutica.

12. ABORDAJE DEL PENFIGOIDE AMPOLLOSO
EN LA PLANTA DE DERMATOLOGIA

S. Valenzuela Ubifa, I. Villegas Romero, C. Collantes Rodriguez,
I. Navarro Navarro, D. Jiménez Gallo y M. Linares Barrios

UGC Dermatologia Médico-Quirtrgica y Venereologia. Hospital
Universitario Puerta del Mar. Cddiz. Servicio Andaluz de Salud.
Consejeria de Salud y familias. Espaia.

Introduccioén. El penfigoide ampolloso (PA) es una enfermedad
autoinmune caracterizada por ampollas subepidérmicas sobre una
base urticariforme, que suele afectar a personas de edad avanzada
asociadas a determinadas comorbilidades.

Objetivos. Detallar las caracteristicas epidemioldgicas de una po-
blacion de PA con criterios de ingreso hospitalario. Describir nuestra
experiencia en el abordaje terapéutico de los pacientes con PA gra-
ve tratados en nuestra unidad. Describir un algoritmo diagnéstico-
terapéutico.

Material y métodos. Se realiz6 un estudio observacional retrospec-
tivo de los pacientes con PA grave tratados en los Ultimos 10 afos
(entre 2008-2018) en nuestra unidad con la pauta anteriormente
mencionada. Para la seleccion de los casos graves se empled la es-
cala Bullous Pemphigoid Disease Area Index (BPDAI >90/240). Se
evaluaron datos demograficos, clinicos y terapéuticos.

Resultados. Se analizaron los datos de 19 pacientes diagnosticados
de PA grave en nuestro hospital durante los ultimos 10 afios. Entre
las principales comorbilidades observadas, destacaban FRCV (HTA,
DMy dislipemia) y enfermedades neuroldgicas. El 15,8% de los pa-
cientes tomaban gliptinas como antidiabéticos. El 79% de los casos
analizados recibieron tratamiento de induccion con PMIV, con dosis
variables entre 125-250 mg/dia durante 3-5 dias. La disminucion
media del BPDAI final respecto al basal una vez concluida la induc-
cion fue del 40%, consiguiéndose esta en menos de 7 dias en el 79%
de los pacientes. El tratamiento de mantenimiento se realizé con
dosis bajas de prednisona por via oral (2,5-5 mg/dia) en el 89% y
con metotrexato a dosis maxima de 10 mg semanales en el 84%,
asociando en algunos casos doxiciclina a dosis de 100-200 mg/dia.
Discusion. Aunque no existe consenso universal para el tratamiento
del PA no respondedor a terapia tdpica, con frecuencia suele realizar-
se induccion con corticoides intravenosos u orales para ir descendien-
do a la dosis minima eficaz en asociacion a otros inmunosupresores
como azatioprina o metotrexato.
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13. ENFERMEDAD DE BEHCET Y COMPLICACIONES
VASCULARES: PRESENTACION DE UN CASO
EN TRATAMIENTO CON ADALIMUMAB

G.H. Petiti?, S. Heredia Martin® y A. Gonzalez Martin?

Servicio de Dermatologia y "Reumatologia. Hospital Moisés
Broggi. Sant Joan Despi. Barcelona. Espafia.

Introduccion. La enfermedad de Behcet (EB) es una enfermedad
inflamatoria, crénica que se caracteriza por presentar aftas orales
y/o genitales recurrentes, afectacion ocular, cutanea, gastrointes-
tinal, del sistema nervioso central y patergia positivo. Entre el 1,8
y 51,6% pueden presentar afectacion vascular.

Caso clinico. Presentamos un caso de hombre de 44 anos en estudio
desde 1986 por presentar fiebre, aftas orales recurrentes, eritema no-
doso, patergia, tromboflefitis, trombosis venosas profundas repetitivas
y episodios de trombosis de senos venosos cerebrales. Con diagnostico
de EB habia recibido tratamiento con corticoides orales, ciclosporina,
colchicina y anticoagulacion. Presentaba cefalea, multiples nodulos
dolorosos en MMII y torax y ulceras en MMII. Se realizo una biopsia cu-
tanea que mostrd una tromboflebitis con paniculitis septal. Una ecogra-
fia mostrd una trombosis femoroiliaca bilateral. Presentaba elevacion
de VSG y PCR y estudio de trombofilia negativa. Se inicié adalimumab
40 mg cada 15 dias con mejoria de los sintomas, se mantiene asintoma-
tico hasta la fecha habiéndose suspendido la anticoagulacion.
Discusion. La afectacion vascular en EB tiene un curso mas severo
en pacientes de sexo masculino con inicio temprano. Presentan ha-
bitualmente trombosis venosa profunda con un riesgo bajo de trom-
boembolismo pulmonar. En la patogénesis de la trombosis parece
estar implicada la inflamacion de los vasos y no un estado procoa-
gulante. La afectacion arterial es menos frecuente. Las Ulceras en
MMII pueden deberse a un sindrome postflebitico, pero también a
vasculitis necrotizante (Ulceras extragenitales). La trombosis de los
senos venosos cerebrales es la segunda causa de afectacion neuro-
logica y ocurre en un 20% de los pacientes. El tratamiento debe ser
enfocado a reducir la inflamacion.

Conclusion. El compromiso vascular en la EB requiere un rapido
diagnostico y tratamiento porque afecta a personas jovenes y pue-
de presentar una morbimortalidad elevada. El tratamiento inmuno-
supresor es fundamental, mientras que el rol de la anticoagulacion,
es controvertido.

14. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO EN PACIENTE
CON PROBABLE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

A. Estenaga Pérez de Albéniz, N. Nuria Rodriguez Garijo,
A. Tomas Velazquez, |. Palacios Alvarez y A. Espaia Alonso

Servicio de Dermatologia. Clinica Universidad de Navarra.
Pamplona. Navarra. Espana.

Introduccién. La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una entidad
infrecuente, caracterizada por la presencia de linfadenopatias ne-
crotizantes, por lo general asociadas a fiebre. Existen casos descri-
tos en asociacion a lupus eritematoso sistémico (LES) y otras
enfermedades autoinmunes.

Caso clinico. Paciente mujer de 40 afos, que consulta por cuadro po-
liadenopatico febril de 2 meses de evolucion, sin focalidad infecciosa.
Se realizd un TAC que mostro adenopatias a maltiples niveles, por lo
que la sospecha inicial fue de sindrome linfoproliferativo. A las 3 sema-
nas acude nuevamente con fiebre y exantema macular no pruriginoso.
Resultados. Se completo estudio de autoinmunidad presentando
leucopenia, ANA positivo y anti-DNA positivo, por lo que se etiqueto
de “probable lupus eritematoso sistémico”. Se realiza analitica,
PET y biopsia ganglionar y de médula dsea, con diagndstico de lin-
fadenitis necrotizante de Kikuchi-Fujimoto. La sintomatologia re-
mitié con prednisona 30 mg/dia.

Discusion. La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una entidad infre-
cuente, caracterizada por la presencia de linfadenopatias necroti-

zantes de evolucion subaguda. En ocasiones, asocia lesiones
cutaneas, en forma de exantema inespecifico. Sin tratamiento, la
clinica remite en semanas, aunque un 3-4% de casos pueden ser reci-
divantes o persistentes, pudiendo emplearse corticoides sistémicos o
antipaldicos. Se trata de una entidad a tener en cuenta ante pa-
cientes con fiebre y poliadenopatias sin focalidad infecciosa, con
antecedentes personales o familiares de autoinmunidad.

15. INTERPRETACION DE SEROLOGIAS EN EL CRIBADO
DE INFECCIONES LATENTES TRAS LA ADMINISTRACION
DE GAMMAGLOBULINAS INTRAVENOSAS HUMANAS

A. Sanchez Herrero?, A. Mateos Mayo?, A. Rosell Diaz?,
L.M. Nieto Benito?, P. Vilas Boas?, A. Ruedas Martinez?,
E. Hernandez de la Torre Ruiz?, |. Balaguer Franch?,

R. Suarez Fernandez? y A. Pulido Pérez>®

Servicio de Dermatologia y "Unidad de Toxicidad Cutdnea.
Hospital General Universitario Gregorio Maranén. Madrid.
Espana.

Introduccioén. Las gammaglobulinas intravenosas son un tratamien-
to empleado con frecuencia en varios procesos dermatoélogicos. Al
tratarse de un tratamiento derivado de sangre de donantes vivos,
existe un potencial riesgo de transmision de microorganismos vivos
y de anticuerpos contra los mismos.

Caso clinico. Una mujer de 60 anos con antecedentes de artritis
reumatoide en tratamiento con inmunosupresor, acude por presen-
cia de lesiones escozor en mucosa oral de 24 horas de evolucion.
Habia tomado varios farmacos en las semanas anteriores. El cuadro
fue empeorando con formacion de erosiones en mucosa oral y geni-
tal y ampollas flacidas en el tronco y con sospecha de sindrome de
Stevens-Johnson/necrdlisis epidérmica toxica (SSJ/NET); se inicio
tratamiento con corticoides y gammaglobulinas intravenosas. A pe-
sar de esto, y debido a su empeoramiento, se extrajeron serologias
de control y se paut6 una dosis Unica de etanercept. En las serolo-
gias, aparece una positivizacion para el anticuerpo HBc y HBs res-
pecto a las ultimas serologias que tenia extraidas hacia 7 meses. El
estudio por PCR del DNA viral resulté negativo.

Discusion. Las gammaglobulinas humanas intravenosas son emplea-
das como terapia de reposicion en pacientes inmunodeficientes y
como terapia inmunomoduladora para muchas entidades. Es impor-
tante saber los efectos secundarios derivados de su uso, incluida la
posible inmunizacion pasiva con anticuerpos de los donantes. En
nuestro caso, la paciente positivizo las serologias contra hepatitis B
sin evidencia de infeccion activa (AgHBs y DNA VHB negativos). Es-
tos hallazgos son importantes para no catalogar erréneamente a los
pacientes y evitar tratamientos antivirales no necesarios.

16. REACTIVACION HERPETICA EN PACIENTES TRATADAS
CON TOFACITINIB: NUEVOS FARMACOS, CLASICOS
PROBLEMAS

A.M. Rosell Diaz, L.M. Nieto Benito, I. Balaguer Franch,

E. Hernandez-de la Torre Ruiz, A. Mateos Mayo,

A. Sanchez Herrero, A. Ruedas Martinez, P.T. Vilas-Boas da Silva,
L. Barchino Ortiz, R. Suarez Fernandez y A. Pulido Pérez

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Gregorio
Maranoén. Madrid. Espana.

Introduccion. La alteracion de la inmunidad que acontece en el
seno de las enfermedades autoinmunes proporciona un aumento
del riesgo de aparicion de determinadas infecciones, entre ellas la
reactivacion de herpes virus. Ello, sumado al uso de diversos farma-
cos inmunosupresores, hace que constituya un problema relevante
en el manejo de estos pacientes.

Casos clinicos. Presentamos el caso de una paciente de 73 anos,
con antecedente de artritis reumatoide de tipo erosivo, en trata-
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miento con tofacitinib, metotrexato y prednisona, que acude a Ur-
gencias debido a la presencia de herpes zoster V1 izquierdo con
mala evolucion, pese al tratamiento con valaciclovir iniciado en los
dias previos. En el estudio realizado, se objetiva linfopenia y que-
ratouveitis herpética. Se cursa ingreso hospitalario iniciando aciclo-
vir iv. y se suspende metotrexato y tofacitinib. Con ello, se objetiva
una mejora clinica progresiva y normalizacion analitica. El segundo
caso corresponde a una paciente de 51 anos, con antecedentes de
artritis reumatoide, en tratamiento con tofacitinib, metotrexato y
prednisona, derivada a nuestras consultas por la presencia de her-
pes genital recidivante, documentado microbioldgicamente, coin-
cidiendo con la administraciéon semanal de metotrexato. Se
instaura pauta supresora con regular control de los brotes; dicho
control se consigue tras la suspension de tofacitinib e inicio de go-
limumab.

Discusion. Tofacinitib es un farmaco inhibidor de JAK, indicado
para artritis reumatoide, artritis psoriasica y colitis ulcerosa, que
cuenta con varias aplicaciones en nuestra especialidad, tales como
la alopecia areata, el vitiligo o la psoriasis. Uno de sus principales
efectos adversos es la llamativa y demostrada incidencia de reacti-
vacion de herpes zoster asociada. En ocasiones, dichos casos desta-
can por ser graves y/o atipicos, lo que nos obliga a familiarizarnos
con dicho riesgo, saber como actuar y conocer su prevencion en
relacion al uso de las vacunas comercializadas para dicho fin.

17. DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA CON COMPONENTE
EDEMATOSO ASOCIADO

J. Fulgencio-Barbarin, C. Vico-Alonso, C. Postigo, C. Zarco,
P. Ortiz-Romero y R. Rivera-Diaz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre.
Madrid. Espana.

Introduccion. La dermatomiositis amiopatica (DMA) es un subtipo
de DM con ausencia de afectacion muscular que podria englobar al
5-20% de enfermos. Por otro lado, el edema subcutaneo es una
presentacion rara que suele presentarse en pacientes con formas
rapidamente progresivas y con debilidad muscular importante asi
como con sindromes paraneoplasicos.

Caso clinico. Varon de 46 afios con psoriasis palmar desde hace
20 anos controlado con corticoterapia topica, que acude a consul-
tas en abril de 2016 por placas eritematodescamativas palmares
bilaterales con fisuras, asociadas a edema e hinchazén de manos y
antebrazo derecho, sin pérdida de fuerza. Se realizo radiografia de
manos, RMN antebrazos y analiticas con autoinmunidad, que fueron
repetidamente negativas, asi como biopsias cutaneas, una de ellas
compatible con dermatomiositis. Se descartd neoplasia asociada
(TAC body y colonoscopia). Los ultimos 3 afios, el perfil muscular
fue normal a excepcion de un pico puntual de CK, por lo que se ha
catalogado como dermatomiositis amiopatica. El paciente fue tra-
tado con metotrexato, con mejoria de las lesiones eritematodesca-
mativas, pero persistencia de brotes de edema de manos y
antebrazos, a pesar de asociar hidroxicloroquina, y que han preci-
sado corticoides orales para su control, motivo por el que, en no-
viembre de 2018, se asociaron ciclos de inmunoglobulinas
intravenosas mensuales (igiv), con remision del edema a partir de
la 2.? infusion.

Discusion. La DMA se asocia con mayor incidencia de neoplasias y
enfermedad pulmonar intersticial. La variante edematosa se acom-
pana, en muchos casos, con gran miopatia, disfagia, asi como en
forma de sindrome paraneoplasico, pudiendo ser la Gnica lesion
cutanea al diagnodstico. Actualmente, no se encuentra recogida
dentro de los esquemas de clasificacion y se cree que es debido a
una mayor permeabilidad vascular por dafio microendotelial media-
do por complemento, lo que podria ser un indicador indirecto de
gravedad.



