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Anamnesis
Paciente de 84 años que presenta antecedentes personales de HTA, dislipemia, diabetes tipo II y glaucoma de ángulo 
abierto. Además, fue estudiado por posible SAHOS que fue descartado.
Como antecedente quirúrgico, destacamos la realización de una hemitiroidectomía e istmectomía debido al diagnóstico 
de un nódulo tiroideo que histológicamente mostró signos de hiperplasia nodular con metaplasia oncocítica en abril 
de 2014.
Por otro lado, el 22/03/2014 estuvo expuesto a una explosión de una caldera de agua con empleo de leña como 
combustible. Después de ser encontrado por sus familiares tras el incidente, acudió al Servicio de Urgencias, donde 
fue diagnosticado de quemaduras de tercer grado en hemicara derecha y en ambas manos, principalmente del lado 
derecho; unido a quemadura de segundo grado en el miembro inferior derecho, concretamente sobre la rodilla y la 
pierna. En base a este diagnóstico, requirió ser desplazado para ingreso y tratamiento en la Unidad de Quemados más 
cercana. Recibió el alta 4 días después, el 26/03/2014.
El tratamiento habitual del paciente incluye tamsulosina, lactulosa, valsartan, simvastatina, eutirox, tramadol/
paracetamol, manidipino, metformina/sitagliptina, ketoconazol tópico y brinzolamida/brimonidina en colirio.
Posteriormente, en julio de 2021, fue derivado al Servicio de Dermatología, por parte de su médico de atención primaria, 
por presentar una lesión descrita como “vesicular, indurada y redondeada de larga evolución”, asintomática. 
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Exploración física
Durante la consulta, se objetivó una lesión papulosa, eritematosa, bien delimitada, de 4 mm, sin descamación, de 
carácter asintomático; con brillo perlado y múltiples telangiectasias a la dermatoscopia (figura 1A).
Además, encontramos focos parcheados maculosos e hiperpigmentados localizados en hemicara, dorso de mano y 
antebrazo derechos, coincidentes con las regiones afectadas por la quemadura sufrida 6 años atrás, que surgieron de 
forma gradual, después de la misma (figura 1A y 1B). A la dermatoscopia, dichas lesiones presentaban una coloración 
homogénea azul oscura-grisácea, con bordes bien definidos e irregulares y tamaño variable entre 1 y 5 mm (figura 2). 

Exploraciones complementarias
Ante la sospecha de carcinoma basocelular se realizó biopsia “punch” de la lesión anteriormente comentada.
La biopsia realizada mostró un infiltrado inflamatorio denso, de disposición difusa, con linfocitos de tamaño pequeño y 
mediano, con inmunofenotipo B (BCL 2+, BCL 6-, CD10-), con núcleos irregulares hipercromáticos sin nucléolo aparente, 
además de células plasmáticas y cúmulos histiocitarios, sin formación de granulomas ni folículos linfoides. También 
se identificaron linfocitos con aspecto de centroblastos, moderada cantidad de blastos CD30+, células de aspecto 
“sternbergoide”, abundantes linfocitos T CD4+ y CD8+ en proporciones similares. El marcador CD21 resultó negativo. 
Además, el estudio de biología molecular realizado sobre la muestra identificó la existencia de clonalidad B. Con todo, la 
biopsia resultó compatible con neoplasia linfoproliferativa B de bajo grado.



01 Una explosión de color y una pápula inesperada 9

Dermatosis por 
agentes externos

Diagnóstico
1. Hiperpigmentación dérmica de origen exógeno.

2. Linfoma primario cutáneo de células B de la zona marginal de bajo grado.

Tratamiento
La hiperpigmentación no requirió tratamiento puesto que no suponía un problema estético para el paciente.
Dado que el estudio de extensión resultó negativo, una vez extirpada la lesión, no fue necesario realizar nuevas maniobras 
terapéuticas, aunque sí un seguimiento evolutivo periódico.

Evolución
Tras el hallazgo, y persistiendo asintomático, el paciente fue citado en la consulta monográfica de Linfomas Cutáneos, 
donde se inició un estudio con analítica general que mostró una hiperleucocitosis (17.300 células/µL), a expensas de 
neutrófilos (13.780 células/µL), un aumento de VSG, con LDH en rango normal y deterioro de la función renal, sin otras 
alteraciones de interés patológico; y se solicitó un TAC como prueba de imagen complementaria, donde se identificaron 
varias adenopatías mediastínicas milimétricas no patológicas. Además, la serología realizada de Borrelia burgdorferi 
resultó negativa. Se solicitó una interconsulta a hematología para llevar a cabo un seguimiento conjunto del paciente.
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Comentario
Los trastornos cutáneos asociados a hiperpigmentación pueden constituir un importante reto diagnóstico, dada la gran 
variedad de patologías que se involucran en su etiopatogenia. Para caracterizarlas adecuadamente, es fundamental 
determinar los antecedentes del paciente, así como la distribución y la evolución de las lesiones1. Además, su coloración 
constituye un aspecto fundamental a la hora de caracterizar el pigmento responsable del trastorno, así como su 
localización en la epidermis o la dermis2. En el caso presentado, el color azulado y la distribución correspondiente 
al territorio principalmente afectado por la explosión sufrida años atrás, nos lleva a correlacionar las lesiones con la 
presencia de pigmento férrico exógeno alojado en la dermis. Por otro lado, el linfoma cutáneo primario de células B 
de la zona marginal, supone un tumor indolente, relativamente frecuente3. Si bien su etiología es variada, en algunos 
casos el desarrollo de esta patología se asocia a una estimulación antigénica mantenida a nivel dermoepidérmico4,5. 
Una vez descartada la diseminación sistémica del tumor, su extirpación se considera un tratamiento suficiente, junto a 
un seguimiento evolutivo adecuado6.
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Figura 1. 
Pápula eritematosa sobre la 
mejilla y máculas de color 
azul/grisáceo en rostro (A) 
y dorso de la mano derecha 
(B).



01 1212Una explosión de color y una pápula inesperada 

Figura 2. 
Detalle a la dermatoscopia 
de las lesiones, 
mostrando múltiples 
máculas parcheadas con 
pigmentación homogénea 
azul/grisácea.
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Anamnesis
Una mujer de 70 años es derivada de la consulta de atención primaria por lesiones pruriginosas de unos 3 meses de 
evolución en dorso de manos y cara que había tratado con metilprednisolona en crema y polaramine oral sin mejoría. 
La paciente era originaria de China y como único antecedente tenía una hipertensión que estaba tratando con losartán 
e hidroclorotiazida.

Exploración física
En la primera consulta se objetivaron lesiones que afectaban al dorso de manos y región malar y consistían en unas 
placas eritematosas mal delimitadas con ligero tinte purpúrico (figura 1). Con la sospecha de conectivopatía se tomó 
una biopsia en fresco de una de las lesiones y se pidió una analítica con perfil de autoinmunidad. En la siguiente revisión 
las lesiones habían progresado afectando a la V del escote, región cervical posterior y dorsal superior, donde tenían un 
borde muy neto, y en dorso de manos y antebrazos, con eritema y algunas pápulas eritematosas. Presentaba también 
descamación en la frente con preservación de las zonas de la cara cubiertas por la mascarilla. 

Exploraciones complementarias
La biopsia mostró una piel con infiltrado inflamatorio crónico perivascular superficial, con escasa exocitosis de linfocitos 
y con aislados queratinocitos necróticos. La inmunofluorescencia directa fue negativa. Además, la analítica fue normal 
siendo el estudio de autoinmunidad negativo.  
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Rehistoriando a la paciente descubrimos que tres meses antes su médico de atención primaria le había cambiado la 
medicación antihipertensiva debido a mal control tensional, sustituyendo el enalapril por losartán e hidroclorotiazida. No 
había realizado ningún otro cambio en productos cosméticos. 
Con la sospecha de fotodermatitis desencadenada por tiazidas se citó a la paciente para realización de un fototest. El 
fototest demostró una dosis eritematosa mínima disminuida (UVA 2.8j/m2 y UVB >5mj) como se demuestra en la figura 2. 

Diagnóstico
Fototoxicidad inducida por tiazidas.

Tratamiento
Se inició tratamiento con hidroxizina 1 comprimido diario y crema de metilprednisolona al 0,1%, una aplicación al día 
durante 2 semanas, así como una recomendación de retirada de hidroclorotiazida y cambio a un fármaco que no llevara 
ni tiazidas ni furosemida. 

Evolución
Tras la retirada del fármaco las lesiones fueron mejorando hasta la resolución completa. Se recomendó realizar una 
repetición del fototest, sin embargo, la paciente volvió a su país natal por lo que no se pudo confirmar la negativización 
tras la retirada del fármaco. 
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Comentario
En los casos de fotosensibilidad inducida por agentes exógenos hay que distinguir entre fototoxicidad y fotoalergia. 
La diferencia radica en que la fototoxicidad es el resultado de un daño tisular directo causado por la activación de un 
agente inducido por la radiación ultravioleta (UV), pudiendo en teoría inducir fototoxicidad en cualquier persona1,2. Por el 
contrario la fotoalergia es una reacción tardía de hipersensibilidad que solo se da en personas previamente sensibilizadas1. 
Los fármacos antihipertensivos que causan fototoxicidad de forma más frecuente son la furosemida y las tiazidas. La 
clínica consiste en eritema y edema en las zonas fotoexpuestas hasta llegar, en las formas graves, a producirse vesículas 
y ampollas1. El diagnostico requiere de una buena anamnesis dirigida a identificar los posibles fármacos causantes y el 
diagnóstico diferencial deberá hacerse con la erupción polimorfa y el lupus cutáneo principalmente. El gold estándar 
para el diagnóstico es la prueba del fotoparche, retirando previamente cualquier tipo de medicación antialérgica que 
podría dar un falso negativo. El tratamiento del brote agudo se basará en tratamiento tópico u oral con corticoesteroides 
en función de la gravedad y extensión, además de identificar y evitar el agente causal.
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Figura 1. 
Placas eritematosas mal 
delimitadas en dorso de 
manos.
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Figura 2. 
Lectura del fotoparche a las 
24 horas.
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Anamnesis
Paciente varón de 53 años que acude a nuestra consulta, derivado por Cirugía General tras ser intervenido por absceso 
glúteo, por presentar una lesión en la espalda ulcerada y dolorosa de 8 meses de evolución. Entre sus antecedentes 
personales el paciente presenta una pancreatitis crónica alcohólica, coinfección por VIH-VHC en tratamiento activo y 
con carga viral indetectable y un hepatocarcinoma tratado mediante una quimioembolización transarterial, hace 10 
meses, con respuesta completa.

Exploración física
En la exploración física pudimos objetivar una placa de 26 cm x 18 cm con una forma geométrica muy característica, 
bordes bien definidos, infiltrada y muy dolorosa a la palpación que se localizaba en la zona media de la espalda. La lesión 
presentaba despigmentación y una erosión costrosa en el centro de 5 cm x 4 cm, mientras que la periferia presentaba 
hiperpigmentación (figura 1). Entre los posibles diagnósticos diferenciales posibles nos planteamos como primera 
posibilidad diagnóstica el de dermatitis de contacto, teniendo en cuenta el antecedente de la intervención quirúrgica 
por absceso glúteo realizado mediante epidural y la posible colocación de apósitos en la zona que son compatibles con 
las características morfológicas de la lesión. Otros posibles diagnósticos diferenciales que nos planteamos fueron el de 
linfoma paniculítico y el de morfea.
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Exploraciones complementarias
Decidimos citar a nuestro paciente para realizar las pruebas del parche con la serie europea y así poder descartar 
una posible dermatitis de contacto, sin embargo, por la mala evolución clínica de nuestro paciente que presentaba un 
intenso dolor que le hizo acudir a urgencias en varias ocasiones, descartamos su realización. Planteándonos el resto 
de diagnósticos diferenciales, realizamos una biopsia incisional tipo punch. El resultado histopatológico fue informado 
como esclerosis dérmica junto con extravasación de hematíes y endotelios reactivos sin signos de vasculitis (figura 2).

Diagnóstico
Por las características morfológicas de la lesión que presentaba nuestro paciente, junto con sus antecedentes 
personales y tras realizar una revisión de la literatura, se estableció como diagnostico final el de radiodermitis secundaria 
a fluoroscopia1,2. La radiodermatitis es una posible complicación producida por la radiación ionizante de procedimientos 
intervencionistas guiados por fluoroscopia, como la quimioembolización transarterial a la que se había sometido nuestro 
paciente3. El diagnóstico de esta entidad es fundamentalmente clínico y debe considerarse en cualquier paciente 
con antecedentes de procedimientos intervencionistas con la utilización de fluoroscopia y con lesiones cutáneas 
geométricas con bordes bien definidos y con varias zonas concéntricas de diferentes tonalidades que varían en función 
de la dosis de radiación recibida4,5. La zona hipopigmentada y necrótica, que se localiza en el centro de la lesión, tiene la 
dosis de radiación más alta, mientras que la zona hiperpigmentada más externa tiene la dosis de radiación más baja4,5. 
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Debido al desarrollo insidioso de las lesiones, a su gran parecido clínico e histopatológico con otras alteraciones cutáneas 
y al desconocimiento de los especialistas de esta entidad, se trata de una patología infradiagnosticada5.

Tratamiento
Hasta el momento, no existe consenso para el tratamiento de la radiodermitis secundaria a fluoroscopia. En términos 
generales, se suele comenzar con un tratamiento conservador mediante curas locales y tratamientos tópicos. En casos 
refractarios, la cirugía reconstructiva mediante colgajos o injertos suele ser necesaria para promover la cicatrización6. 
Hay estudios que destacan que una escisión adecuada de la lesión, independiente del método de reconstrucción que 
se lleve a cabo, es el punto clave para el tratamiento de esta entidad6,7. En nuestro paciente, comenzamos realizando un 
tratamiento conservador mediante curas locales con propionato de clobetasol, junto con mupirocina e iruxol durante 
4 meses.

Evolución
La evolución clínica no fue favorable. La úlcera localizada en la zona central de la lesión aumentó y el dolor que presentaba 
nuestro paciente no cedía (figura 1). Dado que la respuesta al tratamiento conservador no fue óptima se optó por la 
opción quirúrgica mediante la realización de un colgajo.
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Comentario
Los procedimientos intervencionistas guiados por fluoroscopia son numerosos e incluyen procedimientos diagnósticos 
y terapéuticos. Generalmente no suelen producir lesiones cutáneas, sin embargo, la complejidad, la frecuencia, 
la duración y las nuevas indicaciones de los procedimientos intervencionistas aumentan el riesgo para desarrollar 
radiodermitis2. 
En nuestro caso clínico, el informe de radiología intervencionista que realizó la quimioembolización transarterial describe 
que durante la intervención nunca se llegó a delimitar la lesión objeto y, tras revisar posibles aferencias arteriales, se 
decidió realizar una embolización empírica. Este hecho, nos orienta a que posiblemente la duración de la intervención 
fuese mayor de lo habitual y, por lo tanto, la radiación recibida. En conclusión, destacar que los antecedentes de 
procedimientos guiados por fluoroscopia en un paciente con manifestaciones cutáneas características son elementos 
clave para establecer el diagnóstico1,2.
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Figura 1. 
a) Placa con bordes bien 
definidos, infiltrada, muy 
dolorosa, con áreas de 
hiperpigmentación e 
hipopigmentación que se 
localiza en la zona media de 
la espalda. b) Aspecto de la 
lesión tras meses realizando 
un tratamiento conservador 
con curas locales.
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Figura 2. 
a) El estudio histopatológico 
muestra una intensa 
esclerosis de todo el espesor 
de la dermis. A nivel vascular 
se evidencian endotelios 
reactivos, sin signos de 
vasculitis, y extravasación de 
hematíes junto con pigmento 
hemosiderótico. b) Imagen 
a mayor aumento, donde se 
aprecia con más detalle la 
esclerosis dérmica.
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Anamnesis
Mujer de 55 años con antecedente personal de cáncer de mama tratado con tumorectomía y radioterapia local hace 
2 años, consulta por endurecimiento y retracción progresiva de la mama tratada desde hace unos meses. No tiene 
historia previa personal ni familiar en dermatología. 

Exploración física
A la exploración física se aprecia en mama izquierda sobre zona radiada placa coloración marronácea y aspecto 
esclerosado con halo violáceo alrededor, muy endurecida a la palpación. Llama la atención la importante retracción 
de la mama, que provoca mucha asimetría con respecto a la mama contralateral. En el resto del cuerpo la paciente no 
presenta ninguna lesión similar. (Figura 1).

Exploraciones complementarias
• Analítica sanguínea sin alteraciones significativas.
• Biopsia cutánea: La biopsia muestra en dermis en todo su grosor muestra esclerosis con homogeneización de fibras 

de colágeno y marcada disminución del espacio interfibrilar. Los vasos superficiales y profundos muestran capilares 
de aspecto telangiectásico. El componente esclerótico no penetra significativamente en la hipodermis. (Figura 2).

Diagnóstico
Morfea postradioterapia
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Tratamiento
Se instaura tratamiento con corticoide tópico de alta potencia, prednisona oral (0,5 mg/kg/día) y Metotrexato (12,5 mg/
semana).

Evolución
La paciente presenta mejoría clínica progresiva los siguientes meses, con disminución evidente del endurecimiento en 
la zona, pero persistencia de la asimetría mamaria.

Comentario1-3

La patogenia y los factores de riesgo para el desarrollo de morfea postradioterapia no están claros. Puede aparecer desde 
pocos meses después, hasta años tras la radioterapia, en algunos casos extendiéndose más allá de la zona radiada. En 
su fase inicial se presenta como una placa inflamatoria, que posteriormente progresa a una fase de induración y la 
retracción, con consiguiente disminución del tamaño de la mama afecta. Se debe realizar diagnóstico diferencial con 
otras patologías como celulitis, radiodermitis, fibrosis postradiación o recidiva tumoral, para lo cual la anatomía patológica 
juega un papel importante. El manejo de la morfea postradioterapia no es sencillo. Se han descrito diferentes opciones 
terapéuticas como corticoides tópicos y sistémicos, inhibidores de la calcineurina y múltiples inmunosupresores, sin 
buenos resultados en la mayoría de los casos.
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Figura 1. 
Se observa mama izquierda 
de coloración marronácea 
con halo violáceo alrededor, 
endurecida y retraída, con 
disminución de tamaño. A. 
Frontal B. Lateral.

A B
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Figura 2. 
(H-E 10x). La dermis en todo 
su grosor muestra esclerosis 
con homogeneización 
de fibras de colágeno y 
marcada disminución del 
espacio interfibrilar. Los vasos 
superficiales y profundos 
muestran capilares de 
aspecto telangiectásico. El 
componente esclerótico no 
penetra significativamente en 
hipodermis.



Bibliografía

343404 Induración y retracción mamaria, la clave está en la historia

Dermatosis por 
agentes externos

1. Spalek M, Jonska-Gmyrek J, Gałecki J. Radiation-induced morphea - a literature review. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2015;29(2):197–
202.

2. Mittal A, Mittal V, Panse G, Choi JN, Kwong BY, Leventhal JS. Radiation-induced morphea: Association with autoimmune comorbidities, 
severity, and response to therapy. J Am Acad Dermatol. 2019;81(1):260–2.

3. Partl R, Regitnig P, Tauber G, Pötscher M, Bjelic-Radisic V, Kapp KS. Radiation-induced morphea-a rare but severe late effect of 
adjuvant breast irradiation: Case report and review of the literature: Case report and review of the literature. Strahlenther Onkol. 
2018;194(11):1060–5.



35

Dermatosis por 
agentes externos

05
Un exantema  
de localización especial
Cristina Fernández Romero
Laia Bou Boluda
Víctor Dios Guillán
Javier Miquel Miquel



05 Un exantema de localización especial 36

Dermatosis por 
agentes externos

Anamnesis
Presentamos el caso de una mujer de 31 años, con antecedentes médicos de asma y alergia a pólenes, gramíneas y 
pelo de animales, sin RAM conocidas y en tratamiento con anticonceptivos orales y antihistamínicos esporádicamente. 
Acudió remitida desde el servicio de Urgencias por la aparición de un exantema en la zona genital muy pruriginoso de 
5 días de evolución. La paciente lo atribuía al uso de compresas higiénicas para la menstruación.
Al reinterrogar a la paciente, refirió haber utilizado un termómetro de mercurio que se le rompió hace una semana. 
Añadió, además, antecedente de reacciones locales en la infancia con merbromina. 

Exploración física
Exantema maculo-papuloso, eritematoso, pruriginoso y confluyente de forma simétrica en pubis, glúteos y cara interna 
y posterior de muslos, rebasando los límites de la ropa interior. No asoció fiebre u otro síntoma sistémico.

Exploraciones complementarias
Se realizaron pruebas epicutáneas con batería estándar de GEIDAC, incluyendo tiomersal y mercurio. La lectura a las 
72 horas resultó positiva a mercurio (++), tiomersal (+) y tiosulfato sódico de oro (+).

Diagnóstico
Dermatitis de contacto alérgica a mercurio, síndrome del babuino o síndrome de baboon.
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Tratamiento
Se le pautaron corticoides tópicos y se le indicó evitar la exposición a dichos materiales.

Evolución
El cuadro fue autolimitado, con remisión completa del exantema a la semana y sin presencia de nuevas lesiones en las 
revisiones posteriores. 

Comentario1-2

El síndrome del babuino es una dermatitis de contacto alérgica, principalmente descrita con el mercurio que contenían 
los antiguos termómetros, si bien se han identificado otros componentes como el níquel, penicilinas, aminopenicilinas, 
heparinas o salicilatos. 
Se trata de una entidad de común diagnóstico hasta 2005, fecha en la que el mercurio fue prohibido en Europa, 
siendo ahora anecdótico su hallazgo. La nueva batería estándar española de 2016 retiró el mercurio y tiomersal por su 
infrecuencia actualmente. 
La aparición de un exantema maculopapular eritematoso, pruriginoso y su localización en la zona glútea y en los muslos 
hacen recordar la imagen de la piel rojiza de los babuinos. También pueden verse afectadas las zonas de flexura. No se 
acompaña de afectación del estado general. El desencadenante es la inhalación de vapores de mercurio y el paciente 
está previamente sensibilizado.



05 Un exantema de localización especial 38

Dermatosis por 
agentes externos

El diagnóstico es fundamentalmente clínico, incidiendo en una buena anamnesis. La histopatología muestra signos 
inespecíficos de dermatitis y la lectura de las pruebas epicutáneas resultan positivas entre las 48 y 96h. El diagnóstico 
diferencial incluye dermatitis de contacto a otras sustancias, toxicodermias, dermatitis atópica o exantemas virales. El 
manejo es sintomático, pudiéndose aplicar corticoides tópicos. El cuadro es limitado, con remisión a los varios días. 
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Figura 1. 
Exantema maculopapular y 
eritematoso, localizado en 
pubis, glúteos y cara interna 
y posterior de muslos que 
rebasa los límites de la ropa 
interior.



05 4040Un exantema de localización especial 

Figura 2. 
Pruebas epicutáneas 
(lectura a las 72 horas): La 
reacción más intensa (inferior 
izquierda) es el Mercurio 
metal, alérgeno de Allergeaze, 
suministrado por Marti Tor. 
Las otras dos reacciones más 
leves son Tiomersal (reacción 
cruzada) y Tiosulfato sódico 
de oro (no relevante), en el 
True Test ambas.
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Anamnesis
Mujer de 33 años sin antecedentes de interés consulta por la aparición de una erupción eritematosa y pruriginosa en 
huecos poplíteos, muslo derecho y cuello. No lo relaciona con la toma de fármacos o exposición a agentes externos. 
Negaba pródromos, fiebre o sintomatología sistémica acompañante. 

Exploración física
A la exploración física se observa un exantema eritematoso maculo-papular, confluyente, bien delimitado y localizado 
en ambos huecos poplíteos, muslo y cara lateral del cuello. (Figuras 1 y 2).

Exploraciones complementarias
Por el aspecto clínico y la distribución de las lesiones se realizó anamnesis dirigida: se preguntó por la manipulación 
reciente de un termómetro clásico, corroborándose la rotura de uno el día previo. 
Revisando antecedentes médicos se comprobó la positividad para el cromato de mercurio en unas pruebas epicutáneas 
realizadas unos años previos. 

Diagnóstico
Síndrome de Baboon o del babuino también conocido como SDRIFE (las siglas de Exantema simétrico intertriginoso y 
flexural por fármacos)
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Tratamiento
Se indicó tratamiento con hidratación y corticoides tópicos. 

Evolución
Las lesiones se resolvieron completamente a las 2 semanas.

Comentario1-3

El síndrome de Baboon es una forma especial de dermatitis de contacto sistémica causada por la exposición a sustancias 
de diversa índole, entre ellos el mercurio de los termómetros clásicos. Tras la sustitución de estos termómetros por 
digitales debido a la reglamentación sobre el uso de mercurio en Sanidad establecida por la OMS en 2009, esta causa 
del síndrome de Baboon es cada vez menos frecuente. 
Se caracterizada por una erupción eritematosa y pruriginosa bien delimitada, bilateral y simétrica en la zona glútea y 
perianal, recordando a la piel en dicha región de los babuinos o mandriles. También afecta al menos, un pliegue flexural 
(nuca, axilas, fosa antecubital o huecos poplíteos…).
Las lesiones aparecen desde algunas horas a pocos días tras la exposición al mercurio de un termómetro roto, alcanzando 
su mayor expresividad clínica entre el 2.º y 5.º día, con tendencia a la desaparición espontánea a las 2 semanas. El 
diagnóstico es clínico junto con el antecedente de contacto y en ocasiones las pruebas epicutáneas resultan positivas. 
El tratamiento es sintomático, retirando el agente causal 
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Figura 1. 
Lesiones eritematosas 
intensas en ambos huecos 
poplíteos.
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Figura 2. 
Erupción eritematosa y 
pruriginosa en cara lateral del 
cuello.
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Anamnesis
Varón de 15 años con domicilio en un centro de acogida, en seguimiento en la unidad de conductas adictivas y 
psiquiatría infantil por abuso de alcohol y marihuana. Había tenido episodios autolíticos no suicidas, que consistían en 
introducirse bastoncillos por la nariz y por la uretra. No refería otros antecedentes de interés y recibía tratamiento diario 
desde hacía año y medio con mirtazapina 15 mg, fluoxetina 20 mg y lormetazepam 1 mg. 
Acudió a Urgencias de Dermatología de nuestro servicio, acompañado de un tutor del centro, por la aparición dos 
días antes de múltiples lesiones. No se acompañaban de sintomatología general, fiebre, artralgias ni picaduras previas. 
Había padecido un cuadro pseudogripal 10 días antes, para el que no precisó tratamiento farmacológico. No había 
estado expuesto al sol ni en contacto con plantas y negaba el uso de productos de aplicación tópica; además, afirmaba 
llevar más de dos meses abstinente a toda clase de tóxicos. Lo más llamativo durante la anamnesis era que el paciente 
se mostraba cabizbajo, con respuestas cortas, negando la autoría de las lesiones en múltiples ocasiones, pero con una 
marcada indiferencia y aparente ausencia de sentimientos, con una actitud de “belle indifference” hacia la patología.

Exploración física
Se observaban múltiples lesiones violáceas con periferia eritematosa y centro vesículo-ampolloso, de varios centímetros 
de diámetro y distribuidas por distintas regiones corporales sin seguir un patrón específico (cara posterior de pierna 
izquierda, cara anterior de muslo derecho, dorso de mano derecha, cara anterior de antebrazo izquierdo, fosa ilíaca 
derecha y zona cervical) (figura 1 A, B y C), pero todas en lugares fácilmente accesible a las manos. 
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Llamaba la atención la disposición figurada y la irregularidad del borde de algunas de ellas, presentándose en estadios 
diferentes. Las mucosas oral, genital y ocular estaban respetadas. 
Se realizó el diagnóstico diferencial con exantema fijo medicamentoso, dermatitis ampollosa autoinmune o dermatitis 
artefacta (DA).

Exploraciones complementarias
En la analítica sanguínea y sedimento de orina realizadas se constató la ausencia de alteraciones relevantes. El estudio 
de autoinmunidad (ANAs, complemento, proteinograma, valores de inmunoglobulinas M, G y A) no arrojó hallazgos. 
Se realizaron dos biopsias de la lesión de cara posterior de pierna izquierda, para estudio con hematoxilina-eosina y 
para inmunofluorescencia directa (IFD). En la primera, se observó una ampolla subepidérmica e infiltrado en banda 
y perivascular en dermis papilar constituido por neutrófilos, eosinófilos y linfocitos (figura 2 A y B), que fue informado 
como compatible con el diagnóstico de exantema fijo medicamentoso ampolloso. La IFD fue negativa. No obstante, las 
dudas diagnósticas persistieron y, dados los antecedentes psiquiátricos del paciente y su actitud frente al problema, 
se comentó el caso en una sesión de servicio conjunta entre Dermatología y Anatomía Patológica, observándose una 
necrosis extensa de la epidermis que no había sido descrita previamente (Figura 2 A y B). Días antes, el paciente se había 
ausentado a la visita de control por haberse escapado del centro de acogida en el que vivía, pero pudimos contactar 
con su psicóloga posteriormente, que nos indicó que había sido visto por un compañero provocándose las lesiones con 
un espray desodorante. 
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Diagnóstico
Dermatitis artefacta con espray desodorante.

Tratamiento
Abstención de realizar nuevas lesiones con el espray, además de supervisión más estrecha por parte de los cuidadores 
del centro de acogida, con restricción del acceso a objetos potencialmente peligrosos en este contexto.

Evolución
El paciente se escapó nuevamente en numerosas ocasiones del centro de acogida, siendo imposible el seguimiento 
presencial; no obstante, por vía telefónica pudimos volver a contactar con la psicóloga del centro, que nos comunicó la 
mejoría de las lesiones y la ausencia de aparición de otras nuevas. Se indicó volver a consultar si fuese preciso, pero no 
se han realizado nuevas visitas posteriormente.

Comentario
La DA suele ser una patología de difícil diagnóstico. Puede simular patologías graves y obligar a realizar múltiples pruebas 
complementarias1. Se presenta de múltiples formas (excoriaciones, ampollas, úlceras, quemaduras…), con distribución 
atípica y en distintos estadios, normalmente en zonas de fácil acceso (sobre todo a la mano dominante)2.
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Pertenece a los trastornos psiquiátricos primarios en la clasificación de los trastornos psicocutáneos recogidos en el 
DSM-V3. Los sujetos tienen enfermedades psiquiátricas de base, que auto-inducen las lesiones negando la autoría (a 
diferencia de los trastornos obsesivo-compulsivos, que lo reconocen). En contraposición a los simuladores, no buscan 
una ganancia secundaria consciente. 
Hasta el 5 % de las consultas médicas pueden tener un origen facticio. Se presenta con más frecuencia en mujeres, 
solteras y con conexión al medio hospitalario. El diagnóstico es complejo y siempre de exclusión. La anamnesis cobra 
especial importancia en esta patología, presentando incongruencias y una actitud esquiva, en muchas ocasiones sin 
preocupación por las lesiones. El tratamiento es multidisciplinar con Salud Mental2.
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Figura 1. 
Lesiones eritemato-violáceas 
con una ampolla central 
en cara posterior de pierna 
izquierda (A), dorso de mano 
derecha (B) y fosa ilíaca 
derecha (C).
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Figura 2. 
Necrosis epidérmica extensa 
con formación de ampolla 
subepidérmica. Infiltrado 
en banda y perivascular 
en dermis superficial (A). 
A mayor aumento vemos 
el infiltrado constituido 
por linfocitos, numerosos 
neutrófilos y eosinófilos (B).
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 26 días, nacido a término, que es remitido para valoración por el servicio de 
Pediatría tras la aparición de lesiones pigmentadas asintomáticas en región abdominal. No presentaba irritabilidad ni 
otra clínica asociada. Como antecedentes relevantes destaca un granuloma umbilical tratado con nitrato de plata. 

Exploración física
Se observaron manchas y máculas bien delimitadas, con pigmentación gris oscuro, en región umbilical y periumbilical. 
Además, el paciente presentaba otras manchas ovaladas de color marrón claro con bordes nítidos en cuadrante 
abdominal superior derecho, región interna de talón derecho y antebrazo izquierdo (figura 1). No se objetivaron otras 
lesiones mucocutáneas ni clínica sistémica.

Exploraciones complementarias
A la dermatoscopia, se apreciaba un patrón homogéneo sin red de pigmento y con un fino punteado de coloración 
grisácea (figura 2).

Diagnóstico
Pigmentación exógena por nitrato de plata.
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Tratamiento
Dada la sospecha diagnóstica, se decidió una actitud conservadora con vigilancia estrecha mediante contacto telefónico. 

Evolución
En la siguiente revisión telefónica, 10 días tras el comienzo del cuadro, los padres refirieron la autorresolución espontánea 
de todas las lesiones sin recidiva posterior.

Comentario
El nitrato de plata es un compuesto ampliamente empleado por sus propiedades como cáustico, antiséptico y astringente. 
Se trata de una sal blanquecina que, en contacto con la piel, reacciona con el cloro de la sudoración, transformándose 
en cloruro de plata. El cloruro de plata es reducido por la luz ultravioleta en partículas coloidales de plata metálica de 
color marrón oscura. Esto supone que estas lesiones se tornen más oscuras a mayor fotoexposición1. Histológicamente, 
se observa un depósito de pigmento pardo-negruzco limitado al estrato córneo, lo que explica que las manchas 
desaparezcan con el recambio epidérmico. El diagnóstico de certeza se podría realizar mediante espectroscopia o 
microscopia óptica de barrido2. Si la exposición a plata y sus derivados se prolongara en el tiempo, daría lugar una 
coloración permanente de la piel, conocida como argiria. En estos casos, el pigmento estaría localizado en las fibras 
elásticas de la dermis, recubriendo vasos sanguíneos, glándulas sudoríparas y folículos pilosos3. La pigmentación por 
plata es una entidad benigna y que no requiere tratamiento, pero infradiagnosticada y que hay que tener presente, pues 
nos puede obligar a descartar otras patologías de coloración gris o azulada, como el melanoma4. 



08 5959“Esperar y ver”: un caso de manchas en un recién nacido

Figura 1. 
Manchas y máculas 
hiperpigmentadas bien 
delimitadas en abdomen, 
talón derecho y antebrazo 
izquierdo. 
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Figura 2. 
Dermatoscopia de la lesión 
del talón derecho. 
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Anamnesis
Mujer de 18 años, sin antecedentes personales de interés ni tratamiento habitual, que acude a consultas de Dermatología 
derivada por su médico de Atención Primaria porque, a raíz de 2 caídas consecutivas sobre una superficie dura 
practicando skateboard hace 10 meses, presentó un gran hematoma e inflamación en cara externa de muslo izquierdo, 
que no termina de resolverse.

Exploración física
A la exploración física se aprecia lesión nodular en raíz de muslo izquierdo de aproximadamente 11 cm de longitud, de 
consistencia blanda, dolorosa a la palpación, no adherida a planos profundos e induración perilesional (figura 1).

Exploraciones complementarias
Para el estudio de la lesión se solicitó ecografía de piel y partes blandas (figura 2) que mostró un aumento del espesor 
del tejido celular subcutáneo en la cara posterolateral del tercio proximal del muslo izquierdo, en una extensión de unos 
12 cm en sentido craneocaudal y un espesor máximo de unos 5 cm, sin evidencia de lesiones individualizables. Estos 
hallazgos eran definidos por el radiólogo como compatibles con un pseudolipoma postraumático en el contexto de la 
paciente. 

Diagnóstico
Pseudolipoma postraumático.
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Tratamiento
Con el diagnóstico de pseudolipoma postraumático, se le ofreció a nuestra paciente la opción de escisión quirúrgica, la 
cual está valorando. 

Evolución
Tras el tratamiento, la evolución suele ser muy favorable, sin nuevas recurrencias. 

Comentario
El pseudolipoma postraumático es una dermatosis causada por un agente externo. La etiopatogenia1,2,3,4 más probable 
es que, el estado proinflamatorio del tejido (en relación con un traumatismo agudo o crónico5) produzca una liberación 
de citoquinas y factores de crecimiento, que favorezca la maduración de preadipocitos en adipocitos. Este caso clínico 
refleja su presentación más típica: una lesión nodular, blanda, no adherida a planos profundos y dolorosa a la palpación 
en la zona donde previamente se ha recibido un impacto. Existen dos modalidades principales de tratamiento1,2,3,6: la 
escisión quirúrgica, preferible en aquellos pseudolipomas de pequeñas dimensiones y cuando en la imagen ecográfica 
o mediante tomografía axial computarizada se observa una lesión densa y/o multiseptada, y la liposucción, preferible 
para aquellos pseudolipomas de mayor tamaño, pues cuenta con la ventaja de minimizar cicatrices; en este último 
caso, es recomendable la biopsia previa para asegurar la naturaleza benigna del tumor. Consideramos importante el 
conocimiento de esta entidad, pues el diagnóstico de sospecha es meramente clínico en el contexto de un traumatismo, 
y posee un tratamiento eficaz y sencillo con lo que podemos evitar pruebas innecesarias e incertidumbre en el paciente. 
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Figura 1. 
Lesión nodular en región 
lateral de muslo izquierdo. 
Visión posterior. 
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Figura 2. 
Dermatoscopia de la lesión 
del talón derecho. 
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Anamnesis
Paciente de 30 años que acude a Urgencias por un cuadro de lesiones cutáneas localizadas en región facial, cuello y 
tronco de varios meses de evolución. Sin ninguna sintomatología asociada. 
Antecedentes personales de dermatitis atópica en la infancia. 
Hace 16 meses inició tratamiento de deshabituación alcohólica con Disulfiram y Topiramato. Sin consumo enólico 
desde entonces. No toma ninguna otra medicación de forma habitual o esporádica. 
Trabaja desde hace años en un almacén de logística alimentaria, manipulando cajas de cartón. Cuenta que, tras el 
inicio de la pandemia de COVID-19, comenzaron a fumigar su lugar de trabajo con Zotal© y lejía. Usa como protección 
cuando realiza estas labores una mascarilla quirúrgica. Él era el encargado de las tareas de desinfección y ningún otro 
trabajador tenía lesiones similares
En su tiempo libre juega al fútbol, hace senderismo y desde hace unos meses practica crossfit. 

Exploración física
Se observan múltiples comedones abiertos y cerrados en frente, mejillas, regiones retroauriculares, cuello y clavícula. 
Sin lesiones en mucosas o en anejos cutáneos. 

Exploraciones complementarias
Se le extrajo analítica con hemograma y bioquímica general, sin mostrar alteraciones. 
Al día siguiente, tomamos biopsia de una de las lesiones retrocervicales: lesiones quísticas epidérmicas en dermis.
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Diagnóstico
Cloracné.

Tratamiento
En primer lugar, indicamos al paciente la necesidad de evitar cualquier tipo de contacto con el producto sospechoso 
(Zotal). 
Tras comentar diferentes alternativas terapéuticas con el paciente, decidimos iniciar tratamiento, previos controles 
analíticos, con Isotretinoína a 0.5 mg /kg, con control clínico y analítico a los dos meses del inicio del tratamiento. 

Evolución
En la primera consulta de revisión, el paciente experimentó una mejoría leve (disminución del número de lesiones, sin 
aparición de nuevas lesiones), por lo que decidimos mantener el tratamiento. 

Comentario
El cloracné es una dermatosis ocupacional secundaria a la exposición aguda o crónica a sustancias que contienen 
hidrocarburos halogenados. Se caracteriza por la aparición progresiva de múltiples lesiones acneiformes consistentes 
en quistes y comedones abiertos y cerrados con una distribución característica: periocular, retroauricular, genital y 
axilar1. 
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La anamnesis dirigida y la exploración física resultaron claves para el reconocimiento de esta entidad. Fue la entrevista 
clínica la que nos hizo averiguar los productos a los que había estado expuesto, siendo Zotal el producto sospechoso de 
haberlo causado hidrocarburos aromáticos C9-C12.
Las manifestaciones cutáneas son los síntomas iniciales de esta intoxicación sistémica, así que el reconocimiento precoz 
de las lesiones es clave para ponerlo en conocimiento del paciente y así evitar mayores repercusiones2. 
Al ser una patología muy infrecuente, no disponemos de estudios de calidad que hayan demostrado eficacia para 
los diversos tratamientos probados hasta la fecha3. La primera acción a tomar es la prevención de la exposición a la 
sustancia causante. Si las lesiones persisten, podemos iniciar tratamiento con Isotretinoína a dosis de 0.5 mg/kg.  
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Figura 1. 
Múltiples comedones 
cerrados distribuidos por 
frente, cara lateral de mejillas, 
raíz mentoniana y región 
retroauricular. 
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Figura 2. 
Imagen a mayor aumento 
en la que se aprecian 
múltiples comedones 
abiertos y cerrados en región 
retroauricular. 
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Anamnesis
Paciente mujer de 27 años con diagnóstico previo de leucemia mieloide aguda (LMA) diagnosticada en 2020, en 
tratamiento con quimioterapia y trasplante de progenitores hematopoyéticos hacía un mes, que acude a consulta 
por exantema eritematoso y pruriginoso iniciado en zona perioral con extensión posterior hacia región facial, escote 
y extremidades superiores de dos días de evolución. La paciente estaba en tratamiento con Tacrolimus, Aciclovir, 
Letermovir y había recibido una dosis de Pentamidina en aerosol hacía una semana. 

Exploración física
Exantema micropapuloso, eritematoso y confluente en región facial, escote y región proximal de extremidades 
superiores, respetando zona periorbitaria. (Figura 1). 

Exploraciones complementarias
Se realiza una toma de biopsia de lesión en brazo derecho para estudio anatomopatológico, en el cual se aprecia una 
inflamación perifolicular y una estructura tubular, compatible Demodex. (Figura 2).
Además, se solicita una serología de Virus Herpes Simple 1 y 2 con resultados negativos para IgM y un examen 
microbiológico en el cual se observa la presencia de Demodex Folliculorum.

Diagnóstico
Demodicosis.
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Tratamiento
Se inicia tratamiento tópico con Betametasona y Gentamicina y, una vez conocido el resultado anatomopatológico, se 
añade  al tratamiento una dosis única de Ivermectina oral. 

Evolución
La paciente presenta una mejoría clínica con resolución casi completa de lesiones cutáneas en un periodo de 3 semanas. 
Sin embargo, unas horas tras segunda dosis de Pentamidina en inhalación, la paciente acude de nuevo a consulta 
por reaparición del exantema cutáneo. Esta vez, afectando inicialmente la región peribucal, con extensión posterior a 
espalda, abdomen, región distal de extremidades inferiores y región proximal de extremidades inferiores. 
Se realiza nueva biopsia de lesión en espalda, en la cual se observa una infiltración perivascular con presencia de 
eosinófilos, compatible con una reacción de hipersensibilidad. Se inicia tratamiento tópico con Prednicarbato y la 
paciente presenta una mejoría llamativa de las lesiones en un periodo de 3 semanas. 

Comentario1-4

Demodex Folliculorum es un ácaro saprofito que habita en los folículos pilosos. Cuando el número de Demodex 
aumenta, hablamos de demodicosis. La proliferación de estos ácaros se ve favorecida por la alteración de la inmunidad, 
especialmente en pacientes con trastornos hematopoyéticos sometidos a trasplante de progenitores hematopoyéticos. 
Por otro lado, existen casos descritos en la literatura de erupciones cutáneas tras uso de Pentamidina inhalada. 
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Sin embargo, la incidencia de estas reacciones es muy baja, probablemente por su uso limitado a pacientes con 
restricciones a la toma de Cotrimoxazol para la profilaxis de p. jiroveci. En el caso descrito, es probable que la primera 
reacción fuera favorecida tanto por una proliferación de Demodex, en el contexto del estado de inmunosupresión de 
la paciente, como por una reacción de hipersensibilidad a la Pentamidina inhalada. Dicha reacción de hipersensibilidad 
pudo ser confirmada tras la segunda reacción, una vez erradicado el Demodex. 
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Figura 1. 
Exantema micropapuloso 
confluente y eritematoso en 
región facial, respetando zona 
periorbitaria. 
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Figura 2. 
a) El estudio histopatológico 
muestra una intensa 
esclerosis de todo el espesor 
de la dermis. A nivel vascular 
se evidencian endotelios 
reactivos, sin signos de 
vasculitis, y extravasación de 
hematíes junto con pigmento 
hemosiderótico. b) Imagen 
a mayor aumento, donde se 
aprecia con más detalle la 
esclerosis dérmica.
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Anamnesis
Varón de 76 años con antecedentes personales de hipertensión, hepatopatía crónica y deterioro cognitivo, que fue 
trasladado desde su hospital de referencia para ingreso en nuestro centro por lesiones cutáneas en extremidades, 
párpados y mucosa labial. Había presentado múltiples episodios de infecciones urinarias y de retención aguda de orina 
en los últimos meses, siendo recientemente tratado por sepsis de origen urinario con ceftriaxona y meropenem de forma 
hospitalaria, recibiendo el alta con trimetoprim-sulfametoxazol. El cuadro cutáneo inició tres días después del alta, con 
aparición de placas eritematovioláceas de predominio en brazos y antebrazos, que posteriormente se extendieron a 
manos y piernas y rápidamente progresaron hacia la formación de ampollas, con despegamiento cutáneo. Presentaba 
también afectación de párpados y mucosa labial. No presentaba fiebre ni otros síntomas sistémicos. Familiar informó 
que paciente manifestó cuadro similar, aunque menos llamativo, en toma anterior de trimetoprim-sulfametoxazol, con 
presencia de lesiones acrales que dejaron hiperpigmentación postinflamatoria.

Exploración física
Se apreciaban grandes placas eritematovioláceas erosivas simétricas en zona de ambos codos y lesiones similares 
menores en dorso de manos y piernas, con Nikolsky positivo. Presentaba también lesiones costrosas en párpados y 
mucosa labial, además de hiperpigmentación acral (figura 1 y figura 2). No presentaba lesiones en el tronco ni en 
mucosa genital
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Exploraciones complementarias
El estudio histológico mostraba una dermatitis de interfaz vacuolar evolucionada. La analítica con hemograma, 
bioquímica y serologías no presentaban alteraciones relevantes.

Diagnóstico
Exantema fijo medicamentoso generalizado por administración de trimetoprim-sulfametoxazol.

Tratamiento
El paciente fue ingresado en planta de hospitalización a cargo de Dermatología. Se suspendió la administración de 
trimetoprim-sulfametoxazol y se pautó tratamiento con metilprednisolona a dosis de 1 mg/kg/día durante el ingreso, 
además de realizarse curas con corticoides tópicos.

Evolución
Las lesiones presentaron rápida mejoría y paciente recibió el alta en tan solo 6 días. Se indicó continuar tratamiento con 
pauta descendente de prednisona y en la revisión realizada una semana después del alta las lesiones presentaban muy 
buena reepitelización. 
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Comentario1-6

El exantema fijo medicamentoso es una toxicodermia caracterizada por la aparición de una o más placas ovaladas 
bien definidas y de coloración violácea desde horas a pocos días después de la introducción del fármaco causal, con 
reaparición de lesiones en la misma zona ante reexposiciones. Suelen dejar hiperpigmentación postinflamatoria. El 
exantema fijo medicamentoso generalizado es una variante rara que se caracteriza por la presencia de ampollas y 
erosiones en múltiples zonas. Puede confundirse con una toxicodermia en el espectro Síndrome de Stevens-Johnson/
Necrólisis Epidérmica Tóxica (SSJ/NET). De hecho, este paciente fue trasladado para valoración de ingreso en Unidad 
de Quemados de nuestro hospital por posible caso de SSJ. Es importante diferenciar ambas entidades dado que los 
tipos de cuidados, tratamientos y pronóstico difieren. Entre los agentes causales más frecuentes se encuentran los 
antibióticos, sobre todo el trimetoprim-sulfametoxazol, AINE, salicilatos y anticonvulsivantes. El diagnóstico se basa en 
una adecuada correlación clínico-patológica y temporal, con realización de pruebas de contacto en casos dudosos. El 
tratamiento consiste en la retirada del fármaco, con posible administración de corticoides tópicos y/o sistémicos. 
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Figura 1. 
Placas erosivas en zona de 
codo y lesiones costrosas en 
párpados y mucosa labial.
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Figura 2. 
Placas erosivas en dorso 
de mano y tobillos e 
hiperpigmentación acral.
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Anamnesis
Dos hermanastras de 11 y 18 años, sin alergias medicamentosas conocidas ni otros antecedentes de interés, acudieron 
a Urgencias por aparición de lesiones cutáneas intensamente pruriginosas y urentes localizadas sobre diferentes áreas 
de superficie corporal donde 10 días antes, estando de viaje familiar, se habían realizado diversos tatuajes con henna 
negra. Ninguna de las dos presentaba fiebre u otra clínica sistémica. Tampoco referían haber tomado ningún fármaco 
o haber aplicado otros productos tópicos salvo ácido fusídico en pomada un día antes de la consulta, con nula mejoría. 
La madre de las pacientes, que las acompañó a la consulta y que también se había realizado sendos tatuajes en el 
mismo establecimiento, no presentaba lesiones similares.

Exploración física
La hermanastra mayor presentaba, en cara anterior de ambos antebrazos, una erupción constituida por pápulas 
eritematosas y vesículas que confluían formando trayectos lineales y placas sobreelevadas de bordes nítidos, 
perfectamente coincidentes con las áreas previamente tatuadas. Asociaban abundante exudado seroso y apenas se 
observaban restos de pigmento exógeno.
Por su parte, la hermanastra menor, presentaba, sobre otros 2 tatuajes en dorso de mano derecha y en cara anterior del 
antebrazo ipsilateral placas eritematodescamativas de bordes bien definidos, también estrictamente coincidentes con 
el trazo de los tatuajes. No se observaban en este caso lesiones vesiculoampollosas o exudativas, así como tampoco 
restos de pigmento.
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Exploraciones complementarias
Transcurrida la fase aguda del cuadro, que se trató con el tratamiento expuesto a continuación, se remitió a las pacientes 
a la unidad de eccema de contacto donde se procedió a la realización de pruebas epicutáneas (T.R.U.E. TEST® y 
ampliación GEIDAC), que en ambas pacientes arrojaron un resultado intensamente positivo (+++) a la parafenilendiamina 
desde la primera lectura a las 48 h. En la lectura tardía a las 96 h se constató también una positividad menos intensa (+) 
al sulfato de níquel en ambas hermanastras, y al formaldehido (+) solamente en la menor. El resultado para el resto de 
alérgenos testados fue negativo.

Diagnóstico
Eccema de contacto alérgico a parafenilendiamina. Sensibilizaciones a sulfato de níquel y formaldehido de relevancia 
desconocida.

Tratamiento
En el caso de la menor, se realizó tratamiento únicamente con aplicación 2 veces al día de combinación de betametasona 
y gentamicina en crema durante 7 días. Para la paciente con lesiones vesiculoampollosas, en cambio, se optó por una 
estrategia más agresiva, con prednisona 30 mg en desayuno durante 4 días y tratamiento tópico con la misma crema 
durante 14 días, aplicándose esta en oclusión con plástico transparente por las noches durante los primeros 4 días.
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Evolución
Ambas pacientes presentaron una progresiva mejoría de las lesiones hasta su resolución completa con el tratamiento 
pautado, siendo la respuesta más lenta en la hermanastra mayor y dejando en este caso una discreta hiperpigmentación 
postinflamatoria. Una vez obtenido el resultado de las pruebas epicutáneas, se informó de la importancia de identificar la 
parafenilendiamina en otros productos de uso diario con el fin de evitar en el futuro nuevas reacciones de hipersensibilidad.

Comentario1-3

La parafenilendiamina, p-fenilendiamina o PPD es un pigmento negro que está presente en numerosos tintes para el 
cabello, colorantes textiles, tatuajes, material fotográfico y tintas de impresión. Se trata de una sustancia con un alto 
potencial de sensibilización, ampliamente conocido en especial por la frecuencia de dermatitis de contacto alérgicas 
producidas por los tintes capilares, hecho que ha condicionado que en diversas jurisdicciones se haya prohibido el uso 
de esta sustancia o que su concentración esté estrictamente regulada. Por ello, si bien es inusual, no resulta descabellada 
la aparición de dos casos simultáneos de eccema de contacto por esta sustancia, sin que ello implique necesariamente 
una fuerte asociación familiar. De hecho, resulta curioso en nuestro caso que la madre de las pacientes, única pariente 
de primer grado que tenían en común, se había expuesto también a la PPD sin presentar reacción alguna.
El auge en nuestro medio de los tatuajes de henna negra, muy populares por su transitoriedad y especialmente en los 
últimos años a raíz de la globalización y las redes sociales, se ha traducido en un incremento de casos de dermatitis de 
contacto alérgica por PPD, ya que está presente en la mayoría de tatuajes etiquetados como henna negra. 
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Dado que la relación entre estos tatuajes y otros productos de uso habitual que pueden contener PPD como los tintes 
capilares no resulta siempre evidente, la información clara a los pacientes es esencial para prevenir futuros riesgos y con 
ello evitar efectos adversos potencialmente graves.
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Figura 1. 
Fotografía en Urgencias 
de la paciente mayor, que 
muestra la presencia de 
lesiones vesiculoampollosas 
coincidentes con el trazo de 2 
tatuajes en forma de yin-yang 
en cara anterior de ambos 
antebrazos.
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Figura 2. 
Fotografía en Urgencias de 
la hermanastra menor, que 
muestra en este caso lesiones 
eritematodescamativas 
sobreelevadas que siguen 
perfectamente el trazo de un 
tatuaje con motivos florales 
desde cara posterior del 
antebrazo derecho hasta 
dorso de mano y segundo 
dedo ipsilateral.
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Anamnesis
Mujer de 39 años, con antecedente personal de psoriasis en placas, que consulta por aparición hace 5 días de lesiones 
cutáneas generalizadas. No presenta fiebre, ni odinofagia ni faringitis. No lesiones en mucosas ni historia clínica de 
herpes.
Destaca que 4 días antes del comienzo de la clínica había terminado pauta de terbinafina oral por tinea corporis. 

Exploración física
A la exploración física presenta un exantema formado por placas ovaladas eritematosas confluentes de bordes bien 
definidos, pruriginosas, afectando a tronco y extremidades superiores e inferiores, respetando cara, palmas y plantas. 
Algunas de las lesiones presentan descamación periférica en forma de collarete (figura 1).

Exploraciones complementarias
• Analítica sanguínea: hematuria y anemia en seguimiento por su médico de cabecera, ANA- y serología de sífilis 

negativa.
• Examen microscópico KOH: negativo.
• Biopsia cutánea: focos de paraqueratosis, espongiosis, y en dermis infiltrado de predominio linfocitario perivascular 

superficial con aislados polimorfonucleares en intersticio. En dermis papilar discreta extravasación hemática. Estudio 
por inmunofluorescencia directa negativo. (figura 2).
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Diagnóstico
Toxicodermia pitiriasis rosada-like por terbinafina.

Tratamiento
Al tratarse de una toxicodermia se recomienda evitar el empleo de terbinafina tanto oral como tópica. Además, se pauta 
tratamiento sintomático con corticoide tópico de media potencia y antihistamínicos de segunda generación.

Evolución
Se objetiva resolución de las lesiones en 3 semanas.

Comentario1-3

La terbinafina es una alilamina, un compuesto lipofílico, que se utiliza para el tratamiento de la onicomicosis y otras 
infecciones fúngicas como la tinea. Se notifican efectos adversos en el 10 % y reacciones cutáneas en el 2 % de los 
pacientes que reciben tratamiento con terbinafina. Estos incluyen prurito, urticaria, eritema multiforme, lupus cutáneo y 
psoriasis. La erupción similar a la pitiriasis rosada inducida por terbinafina no es frecuente.
En la literatura se han descrito toxicodermias pitiriasis rosada-like, secundarias a diferentes fármacos, entre los que se 
encuentra la terbinafina. 
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En los exantemas pitiriasis rosada-like secundarios a fármacos destaca la ausencia de placa heraldo, un color rojo 
intenso de las lesiones en lugar del típico color rosado, una afectación más difusa, extensa y confluente de las lesiones, 
un prurito más intenso y una resolución más rápida tras suspender el fármaco responsable, en torno a 2-3 semanas. La 
histología en estos casos es indistinguible de la de la pitiriasis rosada clásica, aunque pueden observarse eosinófilos en 
la biopsia.
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Figura 1. 
Se observan placas ovaladas 
eritematosas confluentes 
con descamación periférica 
en collarete. A) Afectando 
a tronco. B) Afectando a 
extremidad inferior.
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Figura 2. 
(H-E, 10x). Focos de 
paraqueratosis, espongiosis, 
y en dermis infiltrado de 
predominio linfocitario 
perivascular superficial con 
aislados polimorfonucleares 
en intersticio. En dermis 
papilar discreta extravasación 
hemática.
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Anamnesis
Paciente varón de 13 años, diagnosticado de Neurofibromatosis tipo 1 que presentó un glioma en el nervio óptico 
derecho. Debido a la toxicidad significativa que presentó con la quimioterapia, la progresión tumoral y la ausencia de 
opciones quirúrgicas recibe tratamiento con trametinib desde hace 6 meses. Acude a la consulta por dolor y sangrado 
en el primer dedo de pie derecho de 1 mes de evolución. Además, señalar que tiene onicotilomanía.

Exploración física
Se observa inclusión del margen distal libre de la uña del primer dedo de pie derecho dentro del hiponiquio asociada a 
una piel eritematosa, caliente y ulcerada. Además, el pliegue ungueal medio se encuentra edematoso. (Figura 1).

Exploraciones complementarias
No se precisan.

Diagnóstico
Onicocriptosis inducida por trametinib.

Tratamiento
Se recomienda mupirocina tópica, una aplicación cada ocho horas durante una semana.
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Evolución
Tras una semana con el tratamiento pautado se observa una clara mejoría clínica de la lesión. (Figura 2).

Comentario1-4

La onicocriptosis suele afectar al primer dedo del pie en adultos jóvenes. Como factores desencadenantes destacan el 
corte inadecuado de las uñas, el uso de calzado estrecho y los traumatismos locales. La afectación crónica produce la 
formación de tejido de granulación.
El trametinib es un inhibidor MEK indicado en diversos cánceres como: pulmón, tiroides, melanoma y tumores que 
afectan al sistema nervioso central, como el neurofibroma plexiforme y los gliomas, especialmente en edad pediátrica. 
Uno de los efectos adversos cutáneos más frecuentes es la paroniquia y en menor medida la onicocriptosis. También 
se describen: eczemas, xerosis, anormalidades en el cabello, tricomegalia de pestañas, foliculitis, acné, aftas orales…
Se describe este caso para resaltar la importancia de realizar una historia clínica detallada conociendo los principales 
efectos secundarios de los fármacos que tienen prescritos los pacientes.
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Figura 1. 
Lesión eritematoedematosa 
periungueal en primer dedo 
de pie derecho. 
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Figura 2. 
Mejoría clínica con 
mupirocina tópica tras una 
semana de tratamiento.
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Anamnesis
Varón de 77 años en seguimiento en consultas dermatología por intervención de carcinoma epidermoide en labio 
inferior, que acude a revisión refiriendo que desde hace 2 o 3 meses tiene las “axilas amarillas” aunque él se asea todos 
los días. Se tratan de lesiones completamente asintomáticas. No refiere otros antecedentes relevantes de interés: no 
presentaba antecedentes personales ni familiares de hiperlipidemia (HLP) (hipertrigliceridemia o hipercolesterolemia), 
no diabetes mellitus, no antecedentes de colangitis biliar primaria, no historia de arteriosclerosis.

Exploración física
Destacan máculas y manchas de coloración amarillento-anaranjado de aspecto xantomatoso en región de ambas axilas, 
además de en otras localizaciones como flexuras antecubitales (figura 1, A y B) o en ambas ingles, siguiendo en algunos 
casos una morfología de aspecto lineal. No presenta lesiones a nivel de otros pliegues como pliegues periorbitarios o 
pliegues interdigitales. 

Exploraciones complementarias
El paciente dispone de analítica reciente en la que se evidencia cifras de LDL de 160 mg/dl (ligeramente en el límite 
superior de la normalidad), con un colesterol total de 210 mg/dl y unos triglicéridos normales. Estas cifras no justifican la 
presencia de lesiones xantomatosas generalizadas. 
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Ante la posibilidad de un xantoma plano normolipémico (XPN), se realiza biopsia cutánea y se repite otra analítica 
sanguínea con bioquímica general, otro perfil lipídico, perfil hepático con enzimas de colestasis, proteinograma, 
inmunoglobulinas y anticuerpos antinucleares. En la biopsia se observa una celularidad intersticial compuesta por 
histiocitos espumosos a nivel de dermis reticular superficial y media, compatible con xantoma (figura 2, A y B). La 
analítica demostró la presencia en electroforesis de un pico monoclonal IgG Lambda de 0,98 g/dl, por lo que el paciente 
es derivado a hematología. Desde allí se realiza serie ósea, que es rigurosamente normal y se repite la analítica, que 
vuelve a poner de manifiesto este pico monoclonal, además de evidenciar la presencia de proteinuria de Bence Jones 
por cadenas ligeras IgG Lambda. El resto de la analítica no muestra alteraciones, descartándose afectación de órganos 
diana. 
Además, se biopsia una de las lesiones hiperqueratósicas circulares donde se observa una zona de invaginación central 
con un costra fibrinoleucocitaria con paraqueratosis y en la base de la lesión atravesando el epitelio fibras de colágeno 
verticalizadas. 

Diagnóstico
Por tanto, este paciente es diagnosticado de un XPN asociado a una gammapatía monoclonal de significado incierto 
(GMSI) de bajo riesgo.
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Tratamiento
Al descartarse un mieloma múltiple y tratarse únicamente de una GMSI de bajo riesgo, el paciente se encuentra 
actualmente sin tratamiento.

Evolución
El paciente se encuentra actualmente en seguimiento por el servicio de dermatología y hematología con analíticas 
periódicas.

Comentario
Los xantomas planos (XP) pueden ocurrir en presencia o en ausencia de HLP. Habitualmente la historia personal y 
familiar, y la topografía de las lesiones suele ser una pista de la patología subyacente. Por ejemplo, los XP que surgen en 
los espacios interdigitales de las manos, casi siempre son diagnósticos de hipercolesterolemia familiar homocigótica, 
o los xantomas estriados palmares prácticamente son patognomónicos de disbetalipoproteinemia. En ausencia de 
historia clínica o pruebas complementarias sugerentes de HLP, se denominan XPN. Estos pueden estar asociados a 
enfermedades que condicionen cierto grado de colestasis. Sin embargo, la aparición de lesiones generalizadas de 
forma abrupta obliga a descartar patología hematológica subyacente1. 
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El XPN difuso se asocia a discrasias de células plasmáticas (mieloma múltiple o GMSI), aunque también se relaciona con 
leucemia mielomonocítica crónica, síndromes mielodisplásicos o trastornos linfoproliferativos, pudiendo preceder la 
aparición de las lesiones a la patología hematológica1. En nuestro caso se confirmó GMSI. Además, se sugiere que el XPN 
y el xantogranuloma necrobiótico se encuentran dentro del mismo espectro de reacciones xantomatosas asociadas a 
paraproteinemia2,3.
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Figura 1. 
A y B) máculas y manchas 
de coloración amarillento-
anaranjado en región de axila 
y flexura antecubital derechas 
respectivamente. Nótese la 
disposición lineal de la lesión 
en esta última localización. 
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Figura 2. 
A) Hematoxilina-eosina: 
se observa un infiltrado 
inflamatorio localizado a 
nivel de dermis reticular 
superficial. B) Hematoxilina-
eosina: a mayor aumento se 
aprecia que el infiltrado está 
compuesto por histiocitos 
espumosos.
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Anamnesis
Hombre de 37 años originario de otra ciudad y centro hospitalario, sin antecedentes personales ni familiares, que es 
diagnosticado de enfermedad renal crónica estadio G3b con proteinuria grado A3 en 2011 (con la edad de 26 años). La 
biopsia renal realizada en 2011 en su centro es compatible con glomerulonefritis focal y segmentaria, siendo realizado 
seguimiento por nefrología y sin ningún tratamiento salvo dieta baja en sal. En 2018 se pierde seguimiento y en 2020 
ingresa por reagudización de insuficiencia renal, constatándose enfermedad renal crónica estadio G5d, iniciando 
programa de hemodiálisis. En 2021 es enviado a nuestro centro para valoración por Nefrología e inclusión en lista de 
espera de trasplante renal. En su centro se había realizado analítica sin grandes alteraciones salvo las consecuentes de 
su enfermedad renal, serología sin resultados destacables, radiografía de tórax sin alteraciones, radiografía y ecografía 
de abdomen sin otras alteraciones salvo las renales y angio-TAC sin alteraciones. Además, se realiza electrocardiograma, 
ecocardiografía y gammagrafía de perfusión miocárdica en la que se ven signos de hipertrofia ventricular izquierda 
leve con dilatación ventricular sin otras alteraciones. 
Se realiza valoración en nuestro centro por Urología y Cirugía Vascular que indican que es candidato a trasplante. 
Ingresa posteriormente para trasplante renal y realizan inducción con rituximab y plasmaféresis pre y post-trasplante. 
Tras pruebas cruzadas negativas, el paciente entra a quirófano para trasplante renal de donante cadáver. 
En el momento de la cirugía, visualizan unas lesiones en pene y escroto predominantemente que no habían sido 
observadas previamente por su equipo médico y solicitan interconsulta urgente a Dermatología para valoración por 
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sospecha de proceso infeccioso en inmunodeprimido. 
Al ver las lesiones, rápidamente se descarta un proceso infeccioso. Se interroga al paciente que describe que las tiene 
desde que era un niño y que nadie más en su familia las tiene. Niega de nuevo enfermedades graves o patología leve en 
sus ascendientes. Llama la atención la enfermedad renal crónica, la hipertrofia ventricular izquierda leve y las lesiones 
cutáneas y su disposición; así que insistimos al paciente y nos comenta anhidrosis y episodios de acroparestesias. 
Niega otra clínica. Comenta haber tenido 3 hijos varones en el transcurso de estos últimos años, que están totalmente 
sanos.
Finalmente se lleva a cabo el trasplante renal.

Exploración física
Se aprecian múltiples pápulas violáceas que no blanquean a la presión dispuestas “en bañador” (figura 1) con lesiones 
en zonas anteriores de muslos, zona púbica, ingles, periumbilical y sobre todo de forma predominante en escroto y 
cuerpo del pene (figura. 2). Algunas coalescen y se superponen y las más grandes presentan cierta hiperqueratosis. Las 
lesiones son compatibles con angioqueratomas dispuestos “en bañador”. No se aprecian telangiectasias en región facial 
ni escote. No tiene alteraciones dismórficas faciales. No se observan otras lesiones.

Exploraciones complementarias
Con una clara sospecha se realizan las siguientes acciones:



02 Lesiones múltiples violáceas “en bañador” que demuestran el papel fundamental de una valoración dermatológica. 123

Dermatosis 
endocrinometabólicas

• Se comenta el caso con Nefrología.
• Se solicita valoración por Oftalmología que no objetiva alteraciones destacables salvo un leve edema papilar.
• Se solicita valoración por Cardiología en nuestro centro que realiza ecocardiografía en la que se observa hipertrofia 

de ventrículo izquierdo y dado el caso realizan resonancia magnética cardiaca con análisis de T1 mapping compatible 
con nuestra sospecha.

• Se solicita revisar la biopsia renal de 2011 del otro centro y al ser revisada concienzudamente parece compatible con 
nuestra sospecha y descartada la glomerulonefritis focal y segmentaria.

• Se solicitan niveles de actividad de alfa-galactosidasa ácida que es deficitaria, niveles de globotriaosilesfingosina 
plasmática (liso-Gb3) que están elevados y análisis genético para determinar mutaciones en el gen GLA identificando 
la variante patogénica c.1033_1034del p.(Ser345Argfs*29) en hemicigosis.

Diagnóstico
Enfermedad de Fabry con mutación de novo y con signos dermatológicos clave como los angioqueratomas “en bañador” 
y la anhidrosis.

Tratamiento
El tratamiento de la enfermedad renal crónica grave establecida, englobada dentro de la Enfermedad de Fabry, es el 
propio trasplante. 
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Para los angioqueratomas el paciente no desea ningún tipo de tratamiento en el momento actual, aunque se le ofrecen 
tratamientos con diferentes tipos de láser. 
Se contacta con la médico internista especialista en enfermedades raras de nuestro centro y que también es la referencia 
en nuestra comunidad autónoma para seguimiento y valoración de tratamiento con terapia enzimática sustitutiva 
con agalsidasa alfa o beta para control del resto de patología provocada por su enfermedad, haciendo hincapié en la 
patología cardiaca y renal por su morbilidad y mortalidad. Se realizará seguimiento con controles de liso-Gb3.
Se realiza consejo genético a el paciente y a su familia con seguimiento posterior.

Evolución
La evolución del trasplante renal ha sido óptima y el paciente seguirá los controles necesarios en nuestro centro y en su 
centro hospitalario de origen.

Comentario
La enfermedad de Fabry es una enfermedad depósito lisosomal con herencia ligada al X1. La incidencia es de 
1:117.0002. Es causada por una mutación en el gen GLA que ocasiona un déficit de la enzima α-galactosidasa ácida 
provocando acumulación de depósitos lisosomales que dañan los tejidos provocando manifestaciones sistémicas1. Las 
manifestaciones cardíacas son la principal causa de muerte y destaca la hipertrofia ventricular izquierdo3. La afectación 
renal consiste en una proteinuria progresiva que termina en insuficiencia renal grave si no recibe tratamiento4. 
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Las manifestaciones neurológicas son múltiples, pero destacan las acroparestesias5. La afectación ocular puede ser 
determinante6. El diagnóstico es difícil y suele retrasarse7. Las manifestaciones dermatológicas son habituales8 siendo 
los angioqueratomas “en bañador”, o en otras disposiciones9, muy característicos. Además, presentan telangiectasias, 
alteraciones en la sudoración y linfedema8. El papel del dermatólogo es fundamental para establecer un diagnóstico 
precoz que permita iniciar tratamiento y evitar el desarrollo de la enfermedad9. En este caso, una valoración precoz por 
dermatología podría haber llegado a evitar el trasplante renal y haber realizado el adecuado consejo genético.
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Figura 1. 
Imagen clínica de múltiples 
angioqueratomas dispuestos 
“en bañador” aunque de 
forma predominante en la 
zona de cuerpo de pene y 
escroto.
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Figura 2. 
Imagen clínica a 
mayor aumento de 
angioqueratomas múltiples 
en cuerpo de pene y escroto.
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Anamnesis
Mujer de 71 años que acude a urgencias de dermatología por lesiones pruriginosas generalizadas, de al menos 3 meses 
de evolución. 
Como antecedentes personales de interés presenta dislipemia tratada con atorvastatina y una diabetes mellitus tipo 
2 mal controlada en tratamiento con metformina, Empagliflozina e insulina degludec. Además, padece un trastorno 
depresivo y fibromialgia por lo que está en tratamiento con duloxetina, lormetazepam y trazodona. 
Las lesiones son muy pruriginosas y han ido empeorando progresivamente. Refiere haber presentado brotes de lesiones 
similares previamente (unos dos o tres al año) aunque de menor intensidad.
La paciente niega cambios recientes en su medicación habitual ni ingesta puntual de ningún otro fármaco. El prurito 
es constante a lo largo del día y no presenta episodios de sudoración nocturna ni fiebre, así como ninguna otra clínica 
sistémica asociada.

Exploración física
Presenta distribuidas por toda la superficie cutánea, con predominio en las extremidades inferiores, múltiples pápulas 
eritematosas con costras hiperqueratósicas centrales adheridas, de morfología redondeada de entre 2-15 mm de 
diámetro (figuras 1 y 2). Además, algunas de las lesiones están agrupadas siguiendo una disposición lineal en relación 
con traumatismos por excoriaciones, lo que podría corresponder con un fenómeno de Koebner. 
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También de forma generalizada presenta múltiples máculas hiperpigmentadas de aspecto postinflamatorio, algunas 
redondeadas y otras con disposición lineal. 
No presenta lesiones en el interior de cavidad oral, en palmas ni plantas. 

Exploraciones complementarias
En urgencias se solicita una analítica de sangre, observándose únicamente una leve leucocitosis (12.770) con neutrofilia 
(9.330) sin elevación de reactantes de fase aguda, así como hiperglucemia y glucosuria en orina, esta última en el 
contexto encontrarse en tratamiento con una gliflozina. 
Además, se biopsia una de las lesiones hiperqueratósicas circulares donde se observa una zona de invaginación central 
con un costra fibrinoleucocitaria con paraqueratosis y en la base de la lesión atravesando el epitelio fibras de colágeno 
verticalizadas. 

Diagnóstico
Los hallazgos histológicos, junto con la clínica de la paciente, son diagnósticos de una colagenosis perforante reactiva 
adquirida. 
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Tratamiento
Debido a la extensión de las lesiones y a la intensa sintomatología, antes de los resultados de la biopsia, se inicia 
tratamiento con prednisona oral a dosis de 0.5 mg/kg en pauta descendente, así como antihistamínicos orales. 
Además, se insiste en la necesidad de recortar las uñas con frecuencia. 

Evolución
A las dos semanas presenta mejoría de las lesiones, con disminución importante del prurito y por tanto del rascado. Se 
decide suspender la prednisona e iniciar tratamiento con betametasona tópica, manteniendo el antihistamínico oral, 
con buena evolución.  

Comentario
La colagenosis perforante reactiva es una enfermedad poco frecuente que se caracteriza por la eliminación 
transepidérmica de fibras de colágeno. La forma adquirida se presenta en la edad adulta y se asocia con diabetes 
mellitus e insuficiencia renal crónica avanzada1.
Clínicamente se caracteriza por la presencia de pápulas eritematosas umbilicadas con una costra hiperqueratósica 
central. La localización más frecuente es en miembros inferiores2, aunque en general predomina en zonas de extensión 
y áreas accesibles al rascado. Es típica la presencia de prurito intenso y de fenómeno de Koebner.
La patogenia es desconocida. 
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Algunos autores sugieren que la microangiopatía secundaria a la diabetes predispone a su aparición3,4, mientras que 
otros proponen que los microtraumatismos producidos por el rascado son uno de los principales desencadenantes, ya 
que al disminuir el prurito mejoran las lesiones5.
El tratamiento de elección es con antihistamínicos orales, corticoesteroides tópicos y queratolíticos, así como tratar de 
controlar de la enfermedad de base2.
Suele autorresolverse a las 6-8 semanas, aunque en ocasiones tiene un curso recurrente1.
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Figura 1. 
Pápulas eritematosas 
hiperqueratósicas 
redondeadas, afectando 
a cara anterior de ambos 
miembros (figura 1A) y cara 
posterior (figura 1B).
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Figura 2. 
A mayor aumento se observa 
como las lesiones presentan 
un tapón hiperqueratósico 
central junto con eritema en 
la periferia.
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Anamnesis
Mujer de 38 años de edad con diagnóstico de Fibrosis quística asociada a múltiples complicaciones sistémicas dentro 
de las cuales destaca enfermedad renal crónica secundaria a toxicidad por fármacos, acude a consulta por presentar 
lesiones tipo ampollas en manos y escote, levemente dolorosas, que evolucionan a costras para finalmente resolverse 
dejando cicatrices hipopigmentadas. 
Tras la exploración física y al interrogatorio dirigido comenta que desde inicios de verano presenta aumento de la 
cantidad de vello a nivel de sien y perioral así como hiperpigmentación cutánea en frente, mejillas y supralabial. No 
asocia lesiones a otro nivel ni clínica sistémica. 

Exploración física
Al examen físico destaca la disposición en áreas fotoexpuestas de las lesiones: ampollas, cicatrices, costras, milio, 
erosiones a predominio de dorso de ambas manos (figura 1) y en menor cantidad sobre escote. En cara hiperpigmentación 
difusa y en ambas sienes y mejillas hipertricosis evidente (figura 2). 

Exploraciones complementarias
• Estudio bioquímico de porfirias: 
Uroporfirina I y Heptacarboxiporfirina en orina elevadas.
Pico 620 nm en la fluorescencia plasmática.
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Anatomía patológica: Piel de cara lateral de dedo índice de mano derecha con ampolla subepidérmica, festoneado de 
las papilas dérmicas con depósitos lineales de IgG y C3. 

Diagnóstico
Diagnóstico: porfiria cutánea tarda.

Tratamiento
Evitar exposición al sol. 
Protección solar estricta con ropa y filtros solares físicos.

Evolución
Mejoría que coincidió con la finalización del verano y el inicio de la fotoprotección, sin llegar a requerir tratamiento 
adicional. 

Comentario1-2

Ante pacientes adultos con ampollas distribuidas sobre zonas fotoexpuestas el abanico de posibilidades diagnósticas 
abarca principalmente la erupción polimorfa lumínica, las porfirias, la pseudoporfiria y, aunque no presenta esta 
distribución característica, la epidermólisis ampollosa adquirida por su similitud clínica. 
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Sospechar una porfiria cutánea tarda (PCT) es casi al mismo tiempo diagnosticarla o descartarla ya que solo con recordar 
su nombre tendremos en cuenta sus características principales. Así, al tratarse de una porfiria presentará elevación de 
las porfirinas, en contraste con el resto de diagnósticos diferenciales mencionados previamente. Además, dentro de 
las porfirias, por tratarse de una patología con afectación exclusiva de la piel el listado se reduce al subgrupo de las 
denominadas porfirias cutáneas. Finalmente, al ser de inicio tarda/tardío nos orienta, dentro de las porfirias cutáneas 
a la PCT. 
Este caso clínico se trata de una presentación habitual de la más frecuente de las porfirias. Un caso aparentemente 
sencillo que nos recuerda la importancia de  conocer bien una enfermedad partiendo de su presentación típica  ya  que 
“no se diagnostica lo que no se piensa y no se piensa lo que no se conoce”.
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Figura 1. 
Ampollas y cicatrices en 
ambas manos.
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Figura 2. 
Hipertricosis e 
hiperpigmentación en cara.
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Anamnesis
Mujer de 35 años, afecta de DM tipo I, que consultaba por tres placas pruriginosas localizadas en miembros inferiores, 
dos a nivel pretibial derecho (de 30x20 mm y 30x25 mm) y una a nivel pretibial izquierdo (65x40 mm), de cuatro años 
de evolución. La paciente negaba sintomatología asociada a estas lesiones.

Exploración física
A la exploración física, se objetivaron tres placas de coloración eritemato-anaranjada con centro ligeramente atrófico 
y con bordes bien definidos, que presentaban telangiectasias evidentes, localizadas en las localizaciones referidas 
(figura 1).

Exploraciones complementarias
Se realizó un estudio histopatológico de las mismas objetivándose esclerosis y necrobiosis del colágeno acompañado 
por una infiltración granulomatosa intersticial en dermis superficial, unido a la presencia de depósito de lípidos en células 
espumosas y microangiopatía con ensanchamiento endotelial y depósitos de material PAS positivo.

Diagnóstico
Tanto la clínica como la histología eran compatibles con una necrobiosis lipoídica.
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Tratamiento
La paciente recibió tratamiento con propionato de fluticasona en crema, así como infiltraciones de acetónido de 
triamcinolona intralesional, sin presentar mejoría significativa. Tras ello, se optó por la opción de Terapia Fotodinámica 
con aminolevunilato de metilo, que fue aplicado en oclusión durante 3 horas posteriormente a un curetaje suave. 
Seguidamente, se irradió la zona con luz roja no coherente a una longitud de onda de 630 nm y a una dosis de luz de 
37 J/cm2 (usando el equipo Aktilite® CL 128). La paciente fue tratada con una sesión cada 4 semanas, realizándose un 
total de 7 sesiones. Ésta presentó buena tolerancia al dolor durante las mismas, reduciéndose la sintomatología en las 
últimas 3 sesiones.

Evolución
Tras concluir el periodo de tratamiento, la paciente presentó una importante mejoría clínica, mostrando marcada 
reducción del eritema en la totalidad de las lesiones tratadas; las placas se encontraban menos infiltradas y la coloración 
adquirida era similar a la piel circundante, manifestando la paciente una notable satisfacción con el tratamiento (figura 2).

Comentario
La necrobiosis lipoídica (NL) es una enfermedad granulomatosa crónica poco frecuente y con cierta asociación con la 
diabetes mellitus (DM)1. 
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Recientemente, la terapia fotodinámica (TFD), usando precursores tópicos de la porfirina como el aminolevulinato de 
metilo (MAL), se ha propuesto como tratamiento en los casos refractarios2,3. 
Clínicamente, la NL se caracteriza por presentarse como placas de borde rojo-violáceo marcado y área central atrófica 
de coloración amarillo-marronácea, localizadas frecuentemente en el área pretibial en mujeres de mediana edad4. 
Existen multitud de tratamientos disponibles, siendo considerados de primera línea los corticoides tópicos e intralesiones 
de potencia media-alta. En casos recalcitrantes, se ha descrito tratamiento con terapia UV-A con psoralenos o con 
inmunosupresores sistémicos1. No obstante, ninguna de las terapias descritas suele ofrecer resultados satisfactorios, 
presentando la mayoría de estas, efectos adversos potenciales que pueden representar una contraindicación absoluta 
o relativa a su uso en pacientes con las comorbilidades asociadas a NL5. 
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Figura 1. 
Aspecto inicial de las lesiones 
que presentaba la paciente. 
Estas eran compatibles con 
una NL.
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Figura 2. 
Aspecto de las lesiones tras 
el tratamiento con terapia 
fotodinámica. Se aprecia 
importante mejoría de las 
mismas.
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Anamnesis
Varón de 50 años fumador y bebedor activo, con seguimiento en Servicio de Digestivo por cirrosis hepática de 
origen enólico con múltiples complicaciones, con historia previa de púrpura de Bateman. Fue remitido a consultas de 
Dermatología por su Médico de Familia por lesiones de un mes de evolución en brazos y piernas, asintomáticas, sin otra 
clínica acompañante específica. No había realizado tratamiento. No relacionaba las lesiones con cambios o toma de 
medicación puntual, no recordaba picaduras, no había viajado recientemente y negaba consumo (oral o intravenoso) 
de sustancias estupefacientes. Refería malos hábitos dietéticos, con escasa ingesta de frutas y verduras.

Exploración física
Aceptable estado general. Caquexia. Presentaba en dorso de brazos, manos y piernas múltiples máculas violáceas 
menores de 4 mm (petequias) y pápulas violáceas hiperqueratósicas, algunas con distribución perifolicular. No tenía 
lesiones en la mucosa oral. (Figura 1).
A la dermatoscopia presenta hiperqueratosis y halo eritematopurpúrico perifolicular y pelos tortuosos o en “sacacorchos”. 
(Figura 2).

Exploraciones complementarias
• Biopsia punch de 4 mm en dorso de la mano con una púrpura sin vasculitis. No se evidenciaron émbolos sépticos ni 

cristales de colesterol en las luces vasculares. 
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• Analítica sanguínea con pancitopenia, coagulopatía e hipergammaglobulinemia policlonal ya conocidas; troponina, 
procalcitonina y proteína C reactiva en rangos normales. Serologías VIH, VHB, VHC y sífilis negativas. 

• Radiografía de tórax y ecocardiograma transtorácico sin alteraciones significativas. 
• Niveles de vitamina C (ácido ascórbico) indetectables en plasma sanguíneo. 

Diagnóstico
Escorbuto (carencia de vitamina C) en paciente con fragilidad capilar y alteración de la hemostasia por hepatopatía.

Tratamiento
• Medidas higiénico-dietéticas: abandono del hábito tabáquico, disminución de la ingesta de alcohol, dieta mediterránea 

rica en frutas y verduras frescas. 
• Suplementación de vitamina C: 1 comprimido de 500 mg diario durante 4 semanas. 

Evolución
En la consulta de revisión, aproximadamente 4 semanas después del diagnóstico de escorbuto, el paciente había 
mejorado de forma llamativa tras suplementación de ácido ascórbico y dieta rica en frutas y verduras, aunque continuaba 
consumiendo alcohol.
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Comentario
El escorbuto es un diagnóstico poco frecuente en nuestro medio, pero debemos tenerlo en cuenta especialmente en 
varones solteros o viudos, con problemas de alcoholismo o malnutrición (pobreza, dieta con alimentos precocinados, 
alergias alimentarias, trastornos odontológicos, psiquiátricos, malabsortivos…)1-3. El ácido ascórbico participa en la 
síntesis del colágeno, las catecolaminas y el metabolismo del hierro y del ácido fólico; el tabaco aumenta hasta un 40 % 
sus requerimientos diarios1-4. Los depósitos corporales están estimados en unos 1500 mg y se agotan aproximadamente 
en tres meses en caso de ingesta no adecuada2. La clínica sistémica puede ser inespecífica. En la piel se observa púrpura 
perifolicular, que puede ser palpable, hemorragias en astilla, gingivitis con hipertrofia y sangrado gingival y dificultad 
para la cicatrización de heridas1-5. Con dermatoscopia se observa púrpura con hiperqueratosis perifolicular y pelos en 
sacacorchos; en casos de escorbuto crónico hay un halo perifolicular anaranjado rodeado de una zona purpúrea.5,6. 
El diagnóstico diferencial incluye vasculitis, especialmente vasculitis perifolicular por VIH, púrpura actínica o por 
corticoides, alteraciones plaquetarias y de la coagulación.1,2,4,5 El diagnóstico es clínico. Se pueden solicitar niveles 
plasmáticos de vitamina C.1,2,3,5 El tratamiento consiste en la corrección del déficit, con una dieta adecuada y 
suplementación de 200-1000 mg/día de ácido ascórbico si precisara.1-5 
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Figura 1. 
Múltiples petequias y pápulas 
violáceas hiperqueratósicas, 
algunas perifoliculares.
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Figura 2. 
Hiperqueratosis y halo 
purpúrico perifolicular. Pelos 
tortuosos o en “sacacorchos”.
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 54 años, derivado a la consulta de dermatología para valorar lesiones cutáneas 
asintomáticas en la palma de la mano derecha, de 6 meses de evolución. Ante la sospecha de una infección micótica, 
había recibido tratamiento con ketoconazol tópico y terbinafina oral sin mejoría y desde hace tres semanas se aplicaba 
clobetasol tópico. Como antecedentes relevantes destacaba: infección por virus de insuficiencia humana (VIH) bien 
controlada con tratamiento antirretroviral.

Exploración física
En la exploración física se observaba una placa eritematosa de 3 cm de diámetro, de morfología arciforme, infiltrada al 
tacto, en la palma de la mano derecha (figura 1 a) y lesiones similares, de menor tamaño, en la cara dorsal del primer 
dedo de la misma mano (figura 1. b).

Exploraciones complementarias
Se realizó biopsia cutánea de una de las lesiones del primer dedo. El estudio histológico reveló un infiltrado inflamatorio 
mixto con un patrón liquenoide afectando a la interfase y un infiltrado perivascular superficial y profundo con 
presencia de múltiples células plasmáticas. A causa de la elevada presencia de células plasmáticas, se realizó tinción 
inmunohistoquímica para Treponema, observándose hallazgos sugestivos, pero no concluyentes y se recomendó 
estudio serológico de sífilis.
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En la analítica sanguínea no se objetivaron hallazgos patológicos en el hemograma, bioquímica ni proteinograma. 
Destacaron los hallazgos serológicos: FTA-Abs positivos y RPR 1/16, aclarando el diagnóstico definitivo de las lesiones 
presentadas. 
Además, reinterrogando al paciente, nos informó que 6 años antes había sido tratado y curado de otro episodio de sífilis 
secundaria. 

Diagnóstico
La biopsia cutánea y los hallazgos serológicos, además de una anamnesis dirigida permitieron el diagnóstico de sífilis 
secundaria. La variante clínica, es una de las múltiples variantes atípicas de presentación de secundarismo luético, 
denominada anular-arciforme. 

Tratamiento
Nuestro paciente recibió tratamiento con 2.4 millones de unidades de penicilina G benzatina intramuscular. 

Evolución
El paciente no experimentó reacciones adversas con el tratamiento. Las lesiones cutáneas estaban prácticamente 
resueltas al cabo de un mes (figura 1 c y d) y en el control serológico se objetivó una disminución en los títulos de 
anticuerpos.
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Comentario
En las últimas décadas se ha producido un aumento de la incidencia de sífilis a nivel global1. La sífilis secundaria, se 
produce por la diseminación a los tejidos del microorganismo Treponema pallidum. En este estadio se observan la 
mayor variedad de manifestaciones cutáneas, algunas de ellas bien conocidas por los dermatólogos. Sin embargo, 
también pueden objetivarse patrones atípicos que mimetizan otras dermatosis conocidas o que representan variantes 
atípicas de las formas clásicas2. 
Las lesiones del caso expuesto corresponden a una de estas manifestaciones atípicas, en cuanto a su forma, localización 
y presentación. En la literatura se encuentran descritos dos casos con características muy similares3,4. Existen ciertos 
factores que hacen más probable que los pacientes presenten una manifestación atípica, ambos factores se cumplen 
en el paciente: la coinfección por el virus de la inmunodeficiencia humana5 y el antecedente de infección luética previa6. 
Además, recordamos otro hallazgo que nos puede ayudar en el diagnóstico: la presencia de un patrón inflamatorio mixto 
con múltiples células plasmáticas en el estudio histopatológico7, debe situarnos tras la pista de una sífilis secundaria. 
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Figura 1. 
a) Placa eritematosa de 3 cm 
de diámetro, de morfología 
arciforme, infiltrada al 
tacto, en la palma de la 
mano derecha. b) Placas 
eritematosas arciformes 
de pequeño tamaño en la 
cara dorsal del primer dedo 
de la mano derecha. c y d) 
Máculas hiperpigmentadas 
residuales un mes después 
de haber recibido una dosis 
de 2.4 millones de unidades 
de penicilina G benzatina 
intramuscular. 
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Figura 2. 
a) Biopsia de piel que muestra 
un infiltrado inflamatorio 
mixto: patrón liquenoide con 
afectación de la interfase y 
patrón perivascular superficial 
y profundo. (x4 Hematoxilina- 
eosina). b) Infiltrado vascular 
en dermis profunda con 
plasmocitosis intensa. (x40 
Hematoxilina- eosina). 
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 37 años que presentaba, desde hacía 2 semanas, una lesión pruriginosa en planta 
del pie izquierdo. La lesión apareció inmediatamente después de regresar de un viaje a Santo Tomé y Príncipe junto 
a su esposa, quien presentaba una lesión dolorosa de similar aspecto en 4° dedo del pie izquierdo (figura 1B). Ambos 
habían caminado descalzos sobre la arena de las playas de Santo Tomé. 

Exploración física
En el paciente se observó una pápula blanquecina de 4 mm de diámetro con zona central parduzca en la planta del pie 
izquierdo (figura 1A). Su mujer presentaba una lesión con idéntica presentación clínica, pero en región subungueal del 
4° dedo del pie izquierdo (figura 1B). 

Exploraciones complementarias
En la dermatoscopia se apreció una lesión redondeada de color blanco amarillento con bordes bien definidos y un poro 
central parduzco. En el interior de la lesión se observaron estructuras ovales unidas formando cadenas (figura 2A).
El estudio histológico fue compatible con tungiasis (figura 2B).

Diagnóstico
Con todo lo dicho anteriormente, en nuestro paciente la correlación clínica, dermatoscópica e histológica nos llevó al 
diagnóstico de tungiasis.
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Tratamiento
Se realizó curetaje estéril de la lesión y se indicó tratamiento con ácido fusídico tópico y vacunación antitetánica.

Evolución
Ambos pacientes fueron reevaluados en nuestras consultas un mes después, sin observar signos de infección local ni 
recidiva de la enfermedad.

Comentario
La tungiasis es una ectoparasitosis causada por la pulga hembra tunga penetrans, endémica de las tierras áridas y 
arenosas de algunos países de América Central, América del Sur, África subsahariana, Asia y la costa oeste de la India.1 
Después de alimentarse con sangre, la pulga hembra fecundada penetra la piel introduciendo su cabeza y su pecho en 
la epidermis del huésped. Posteriormente, los huevos se desarrollan y se produce una hipertrofia abdominal, alcanzando 
1 cm de diámetro. El sistema respiratorio y la abertura genital sobresalen a través de la epidermis, lo que permite la 
expulsión de huevos y heces.2  La dermatoscopia in vivo permite identificar las estructuras anatómicas de la pulga, lo que 
facilita el diagnóstico en áreas no endémicas.1,3 Las incisiones y manipulaciones diagnósticas frecuentemente resultan 
en erisipela secundaria, celulitis, tétanos o septicemia.3 Esto puede evitarse mediante la extracción quirúrgica estéril de 
la pulga, la administración de antibióticos tópicos y la vacuna contra el tétanos. El papel de otros tratamientos orales, 
como el uso de ivermectina o tiabendazol, sigue sin estar claro. Estudios recientes han demostrado que la aplicación de 
dimeticona de baja viscosidad (NYDA) durante siete días es eficaz y segura. Se recomienda el uso de calzado adecuado 
como medida preventiva.2,4
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Figura 1. 
Presentación clínica 
de la tungiasis. Pápulas 
blanquecinas con un 
área central parduzca. (A) 
Planta del pie izquierdo. (B) 
Subungueal cuarto dedo del 
pie izquierdo.
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Figura 2. 
Exploraciones 
complementarias. (A) 
Dermatoscopia in vivo: 
poro central marrón 
correspondiente a la 
abertura genital (⁎), anillo 
pigmentado periférico 
correspondiente a la parte 
posterior del abdomen (○) 
y estructuras en cadena 
ovaladas blanquecinas 
correspondientes a 
huevos (♦). También se 
observa evacuación de 
heces (□). (B) Histología 
(Hematoxilina y Eosina, 2x): 
cavidad intraepidérmica 
correspondiente al abdomen 
de la pulga (○), con vísceras 
y huevos en su interior 
(♦). También se observa la 
abertura genital marrón (⁎).



Bibliografía

17317302 Caminar descalzo por Santo Tomé: un error 

Dermatosis 
infecciosas

1. Abarzua A, Cataldo K, Alvarez S. Dermoscopy in tungiasis. Indian J Dermatol Venereol Leprol. 2014;80(4):371-373. doi:10.4103/0378-
6323.136980

2. Tsai KH, Yen TY, Wu WJ, Carvalho R, Raoult D, Fournier PE. Investigation of Ctenocephalides felis on domestic dogs and Rickettsia felis 
infection in the Democratic Republic of Sao Tome and Principe. Zoonoses Public Health. 2020;67(8):892-902. doi:10.1111/zph.12776

3. Bauer J, Forschner A, Garbe C, Röcken M. Dermoscopy of tungiasis. Arch Dermatol. 2004;140(6):761-763. doi:10.1001/archderm.140.6.761

4. Sendagorta E, Vidaurrázaga C, Mulekyo R. Hyperpigmented plaque on the foot of a Kenyan patient. Actas Dermosifiliogr. 
2012;103(7):633-634. doi:10.1016/j.ad.2011.12.003

https://doi.org/10.4103/0378-6323.136980
https://doi.org/10.4103/0378-6323.136980
https://doi.org/10.1111/zph.12776
https://doi.org/10.1001/archderm.140.6.761
https://doi.org/10.1016/j.ad.2011.12.003


174

Dermatosis 
infecciosas

03
¿Hay algo más detrás de una 
dermatitis irritativa perianal?
Alejandro Lapeña Casado 
Juan Monte Serrano
Elena Aura Bularca
Lucía Prieto Torres



03 ¿Hay algo más detrás de una dermatitis irritativa perianal? 175

Dermatosis 
infecciosas

Anamnesis
Varón de 65 años con antecedentes de trasplante renal tras glomerulonefritis IgA, Enfermedad de Parkinson, HTA 
y fibrilación auricular. Acudió a urgencias por lesiones perianales pruriginosas en contexto de cambios en el ritmo 
deposicional y hematoquecia de un mes de evolución. Además, en dicho periodo refería pérdida de 4 kg de peso sin 
fiebre ni otra sintomatología asociada. No relataba infecciones recientes ni introducción o cambios en su medicación 
habitual.

Exploración física
En dicha localización, se apreciaban lesiones ulcerosas de bordes bien definidos y morfología policíclica con fondo 
exudativo junto con lesiones vesiculosas de contenido seroso en glúteos, la mayoría agrupadas en racimos (figura 1). 
No se palpaban adenopatías loco-regionales y la exploración abdominal fue anodina.

Exploraciones complementarias
• Analítica sanguínea: Cr. 2.34 mg/dL, Filtrado glomerular 28.3; Hb 10.9 g/dL, VCM 84.9 fL, Leucocitos 8.4 mil/mm3 (N 

77.4%, L 13.6%), Plaquetas 88 mil/mm3. Sin alteraciones en coagulación.
• PCR vesícula perianal: VHS tipo 1-2, VVZ negativas. PCR CMV positiva.
• Coprocultivo y Toxina Clostridium difficile negativa.
• Body-TC: No lesiones sospechosas de malignidad.
• Serologías: IgM + para CMV. Resto (VHB, VHC, VIH, Sífilis) negativas.
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Diagnóstico
Colitis infecciosa por citomegalovirus (CMV)

Tratamiento
Valganciclovir IV ajustado a función renal durante 15 días.

Evolución
Durante el ingreso hospitalario, se consiguió la remisión del cuadro intestinal junto con reepitelización de las úlceras 
perianales. A los 3 meses del alta, sufrió una reinfección perianal herpética por VHS tipo 2 pero tras un diagnóstico 
precoz se inició tratamiento con Aciclovir oral ajustado a función renal con resolución del cuadro sin precisar ingreso 
hospitalario.

Comentario
La colitis por CMV es una entidad poco frecuente que suele aparecer en sujetos inmunodeprimidos; la mayoría de 
casos descritos son en el contexto de brotes graves de enfermedad inflamatoria intestinal refractarios a tratamiento 
inmunosupresor.1 Las manifestaciones cutáneas por CMV son inespecíficas; se han descrito erupciones máculo-
papulares, petequias, vesículas, nódulos, placas o úlceras, siendo esta ultima la más frecuente, (especialmente cuando 
se localiza en mucosa genital o perianal como fue nuestro caso).2 La sospecha diagnóstica y una correcta correlación 
entre el cuadro digestivo, sistémico y cutáneo es fundamental para evitar potenciales complicaciones mortales como 
el megacolon tóxico.3
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Tanto los títulos positivos de IgM antiCMV como la PCR positiva en sangre, orina o piel pueden confirmar el diagnóstico 
de esta infección sin necesidad de recurrir a una biopsia gastrointestinal.4 Por tanto, en un sujeto inmunodeprimido con 
proceso diarreico de evolución tórpida y lesiones cutáneas perianales deben hacernos pensar en esta entidad y no 
solamente en una  dermatitis irritativa perianal o dermatitis del pañal.
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Figura 1. 
Detalle de la región perianal 
donde se observan ulceras 
con bordes bien delimitados 
y fondo exudativo fibrinoide 
con tendencia a confluir; en la 
periferia se aprecian vesículas 
tensas serosas arracimadas.
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Anamnesis
Varón de 46 años, sin antecedentes relevantes de interés, y correctamente vacunado contra el SARS-Cov2, acude vía 
urgencias para la valoración de múltiples lesiones unilaterales en la axila izquierda, presentes desde hace 5 días, tras 
su vuelta de la selva ecuatoriana por motivos laborales. Refiere que sufrió un discreto traumatismo cerrado en la zona 
días antes de la aparición de las lesiones. Desde el inicio del cuadro no había presentado fiebre ni síntomas sistémicos. 
Tampoco había sufrido episodios similares. Su médico le había prescrito ácido fusídico tópico en la zona, pero no había 
mejorado tras tres días de tratamiento.

Exploración física
Lesiones eritematosas de aspecto erosivo, y con collarete descamativo periférico, junto con ampollas flácidas limitadas 
a la axila izquierda. No fiebre, ni adenopatías cérvico-axilares ipsilaterales (figura 1).

Exploraciones complementarias
Cultivo del exudado de las lesiones axilares, y detección nasal de estafilococo aureus meticilin resistente (SAMR). 

Diagnóstico
Impétigo ampolloso.
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Tratamiento
Amoxicilina/ácido clavulánico 875/125 mg cada 8 horas durante 10 días junto con fomentos de Sulfato de cobre 1:1000 
los primeros 5 días.

Evolución
Cultivo positivo en la axila para estafilococo aureus. Paciente no colonizado por SAMR. El antibiograma demostró 
sensibilidad a amoxicilina. El paciente presentó una franca mejoría, con resolución de las lesiones a los 7 días del 
tratamiento, quedando solo hiperpigmentación residual (figura 2).

Comentario1-3

El impétigo es una infección superficial contagiosa y frecuente de la piel que puede adoptar una forma ampollosa o no. 
El agente causal más frecuente es estafilococo aureus. El estreptococo -hemolítico del grupo A representa otra causa 
importante de impétigo no ampolloso. El impétigo ampolloso supone un 30% de los casos de impétigo, y mientras que el 
impétigo no ampolloso se manifiesta, en lugares de rascado, microtraumatismos, o sobre otras dermatosis, el ampolloso 
se debe a la producción local de toxinas exfoliativas dirigidas contra la desmogleína 1 por parte del fagogrupo II de 
estafilococo aureus, induciendo una acantólisis dentro de la capa granular de la epidermis. Pese a ser una enfermedad 
mediada por toxinas, el cultivo es positivo para la bacteria. Para pacientes sanos con pocas lesiones superficiales y sin 
síntomas sistémicos, la mupirocina, la retapamulina o el ácido fusídico tópicos son el tratamiento de elección, aunque a 
veces como en nuestro paciente son necesarios antibióticos orales. 
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Figura 1. 
Ampollas y erosiones 
superficiales limitadas a la 
axila izquierda.



04 184184Ampollas y erosiones axilares tras un viaje a Ecuador

Figura 2. 
Resolución de las lesiones 
con hiperpigmentación 
residual.
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Anamnesis
Recién nacido a término, sano, de once días de edad que consulta por nódulos asintomáticos de tres días de evolución 
en pliegues inguinal y axilar, sin fiebre ni otra clínica sistémica. Destacaban como antecedentes de interés una diabetes 
mellitus gestacional materna, y una onfalitis acontecida el tercer día de vida resuelta con antibiótico tópico.

Exploración física
Presentaba dos nódulos de consistencia firme y coloración amarillenta en ingle izquierda, y otro similar en axila derecha 
(figura 1), sin observarse masas o megalias.

Exploraciones complementarias
Analítica sanguínea con bioquímica y hemograma, serología para lúes, hepatitis B y C y citomegalovirus; análisis con 
técnicas moleculares de función fagocítica, recuento de poblaciones linfocitarias e inmunoglobulinas, todos ellos 
compatibles con la normalidad.
El cultivo del material material purulento de una lesión aportó un resultado positivo para Staphylococcus aureus sensible 
a meticilina (SAMS).
El estudio histológico de dicha lesión reveló un infiltrado neutrofílico en dermis superficial y profunda (figura 2), y 
presencia de bacterias Gram positivas en tinción de Gram.
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Diagnóstico
Abscesos fríos múltiples estafilocócicos en grandes pliegues neonatal. 

Tratamiento
Durante el proceso diagnóstico en medio hospitalario recibió antibioterapia de amplio espectro por vía sistémica, que 
se desescaló ambulatoriamente recibiendo cloxacilina oral durante una semana.

Evolución
Resolución completa de la clínica, sin secuelas ni recurrencias posteriores. 

Comentario1-7

Los Abscesos fríos múltiples estafilocócicos en grandes pliegues neonatal constituye una entidad novedosa de la que 
hay pocas series de casos publicadas, siendo una patología benigna probablemente infradiagnosticada en neonatos. 
Se desconoce su etiopatogenia, aunque el microorganismo implicado en todos los casos descritos, y en la onfalitis que 
acompaña a muchos de ellos es el SAMS. Destaca el antecedente de diabetes gestacional materno en nuestro paciente, 
ya que parece ser un factor de riesgo de infecciones neonatales. Su diagnóstico diferencial incluye el Xantogranuloma 
juvenil múltiple, y algunas inmunodeficiencias como el Síndrome Hiper IgE o el décifit de Kinasa-4 asociada al receptor 
de interleucina-1. La inmunocompetencia, la no elevación de IgE ni eosinofilia y la ausencia de infecciones concurrentes 
en nuestro paciente y en todos los casos reportados permiten descartar estas entidades. 
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La evolución descrita en nuestro caso parece la norma: una resolución clínica completa sin secuelas ni recidivas, siendo 
en algunos de los neonatos innecesaria antibioterapia oral ni intravenosa o escisión y drenaje de los abscesos, por lo que 
es una patología a tener en cuenta en casos de nódulos múltiples en grandes pliegues asintomáticos.
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Figura 1. 
Se aprecia un nódulo 
amarillento con eritema 
periférico, indurado al tacto, 
superior a la axila derecha, 
y dos nódulos contiguos 
de iguales características al 
anterior, en ingle izquierda.
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Figura 2. 
El corte histológico de 
uno de los nódulos, con 
tinción H&E a 10x revela un 
infiltrado inflamatorio en 
dermis superficial y profunda. 
Imagen 2. Al ampliar a x40, 
se aprecia predominio 
neutrofílico en el infiltrado 
dérmico.
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Anamnesis
Varón de 47 años, con antecedente de uveítis por Toxoplasma y de infección sistémica resuelta por Cytomegalovirus 
hace 2 años, que acudió al servicio de urgencias por presentar desde hacía dos semanas visión borrosa bilateral, sin 
cefalea ni otros síntomas acompañantes.
Al ser interrogado, también reconocía la aparición progresiva de lesiones cutáneas en tórax a lo largo del último mes, 
asintomáticas, a las que no había dado importancia. No existía ningún desencadenante aparente del cuadro clínico, ni 
exposiciones ambientales de riesgo. 

Exploración física
En la exploración física destacaba la presencia de un exantema compuesto por nódulos indurados eritemato-parduzcos 
en el tronco, sin afectación acral (figura 1A-B), y sin lesiones en mucosas, junto con edema de papila bilateral en el fondo 
de ojo, sin uveítis acompañante. 

Exploraciones complementarias
Se solicitaron análisis de sangre con hemograma, bioquímica, test de Mantoux, serologías para sífilis, virus de las hepatitis 
B y C, Borrelia, Brucella, virus de Epstein-Barr, y virus de la inmunodeficiencia humana (VIH); estudio de autoinmunidad, 
electrocardiograma (ECG), biopsia cutánea, tomografía computarizada (TC) cerebral y punción lumbar.
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El hemograma, la bioquímica y el estudio de autoinmunidad no revelaron alteraciones de interés salvo una discreta 
elevación de la proteína C reactiva (1,43 mg/dl), y en la TC craneal no se observaron hallazgos patológicos, al igual que 
en el ECG.
Los resultados de las serologías mostraron positividad para la infección por Treponema pallidum, con unas cifras de 
Treponema Pallidum Particle Agglutination Assay (TPPA) de 1/40960 y de Rapid Plasma Reagin (RPR) de 1/256. El resto de 
serologías y test microbiológicos fueron negativos. 
En el líquido cefalorraquídeo, de aspecto claro y transparente, destacó la presencia de 15 linfocitos/mm3 y de discreta 
hiperproteinorraquia (0,61 g/L), con una presión de apertura normal de 12 mmHg. 
El estudio histopatológico demostró la presencia de espiroquetas con positividad inmunohistoquímica para Treponema 
pallidum en dermis, junto con un llamativo infiltrado intersticial acompañante compuesto por granulomas no 
caseificantes (figura 2 A-C). 

Diagnóstico
Sífilis terciaria: neurosífilis y sífilis cutánea granulomatosa.

Tratamiento
Se inició tratamiento con penicilina intravenosa durante 14 días, y se instauró corticoterapia oral con prednisolona en 
dosis descendentes.
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Evolución
Tras 4 semanas de tratamiento, se consiguió la normalización de la agudeza visual, desaparición del papiledema y 
resolución por completo de las lesiones cutáneas, persistiendo discreta pigmentación postinflamatoria en las mismas 
con atenuación progresiva en los meses subsiguientes.

Comentario1-7

La presencia de afectación del sistema nervioso central define por sí al cuadro clínico presentado como sífilis terciaria 
o tardía. 
Dicho estadio de la enfermedad es alcanzado ante la ausencia de tratamiento previo y tras la denominada etapa 
de sífilis latente, cuyo inicio viene determinado por la desaparición de manera espontánea de los signos y síntomas 
que acompañan a la sífilis secundaria. No obstante, se han reportado casos de lesiones nodulares con inflamación 
granulomatosa no caseificante en pacientes afectos del segundo estadio de la enfermedad (sífilis secundaria), por lo 
que la presencia de inflamación granulomatosa en la biopsia cutánea no debería ser un hallazgo suficiente para el 
diagnóstico de sífilis terciaria o tardía per se. Una adecuada historia clínica en busca de indicios sobre lesiones primarias 
o secundarismos luéticos previos, exposiciones de riesgo y síntomas acompañantes fundamental para el correcto 
diagnóstico y tipificación de la enfermedad. 
Hasta el 25 % de los pacientes pueden negativizar los títulos de los test reagínicos durante la sífilis latente, sin embargo, 
suelen positivizarse con títulos altos una vez definido el tercer estadio de la enfermedad.
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Figura 1. 
Aspecto clínico de las 
lesiones cutáneas. Exantema 
compuesto por pápulas y 
nódulos de color eritemato-
parduzco en región anterior 
(A) y posterior (B) del tronco.
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Figura 2. 
Estudio histopatológico. (A): 
H-E 2x. Marcado infiltrado 
inflamatorio perivascular 
e intersticial superficial y 
profundo.  (B): H-E 20x. 
Detalle en el que se objetiva 
la presencia de granulomas 
no caseificantes (flechas) 
con células gigantes 
multinucleadas, células 
epitelioides y linfocitos. 
(C): H-E 40x. Tinción 
inmunohistoquímica que 
refleja la presencia de 
Treponema pallidum (flechas) 
a nivel dérmico.
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Anamnesis
Mujer de 38 años hipertensa y en tratamiento con metotrexato subcutáneo por artritis reumatoide bien controlada. 
Acude a consulta por una lesión en el tercer dedo de la mano derecha de tres meses de evolución con dolor a la 
palpación. La lesión había comenzado a modo de úlcera con drenaje de material purulento. La paciente es contable en 
una empresa y es una amante de la naturaleza y de la vida marina.

Exploración física
Destaca una lesión nodular de 1,5 cm de diámetro en el dorso del dedo con material queratósico en la superficie. No 
presenta otras lesiones cutáneas.

Exploraciones complementarias
Se realizó analítica de sangre con resultado normal, se realizó biopsia cutánea para estudio histológico y cultivo de 
bacterias y micobacterias.
En la biopsia se observa en la dermis un denso infiltrado inflamatorio crónico con focos de polimorfonucleares y 
presencia de granulomas no necrotizantes. 
Con las técnicas de Ziehl, ácido peryódico de Schiff (PAS) y Gram no se objetivan microorganismos. El cultivo bacteriano 
fue positivo para mycobacterium marinum a las seis semanas.
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Diagnóstico
A través de la información clínica y la biopsia cutánea se llega al diagnóstico de granuloma de los acuarios por 
mycobacterium marinum.

Tratamiento
Se pautó tratamiento con claritromicina 500 mg cada 12 horas y antibiótico en crema.

Evolución
A las ocho semanas tras el tratamiento presentó una gran mejoría de la lesión cutánea. Se mantuvo el tratamiento cuatro 
semanas tras la desaparición de las lesiones cutáneas.

Comentario1-3

Las infecciones por micobacterias atípicas están adquiriendo cada vez mayor importancia en nuestro medio. Tanto 
en pacientes sanos como especialmente en inmunodeprimidos. La infección por Mycobacterium marinum debe 
sospecharse ante la existencia de lesiones cutáneas a modo de placas, nódulos o úlceras en pacientes con contacto con 
acuarios, especialmente dedicados profesionalmente a ello. Existen varios protocolos de tratamiento descritos, pero no 
hay ninguno de primera elección. En este caso descrito como factores predisponentes destaca la inmunosupresión por 
metotrexato en la paciente y el contacto con acuarios en su domicilio. 
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Cabe destacar que la infección fue limitada a la piel y una rápida respuesta al tratamiento antibiótico.
Juega un papel clave la biopsia cutánea, aunque es anecdótico el hallar los bacilos en ella. Los protocolos de tratamiento 
son muy variables y en este caso la claritromicina fue muy eficaz. Manteniendo el tratamiento hasta un mes tras la 
desaparición de la sintomatología.
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Figura 1. 
Imagen clínica. Lesión 
nodular inflamatoria de 1,5 cm 
en el tercer dedo de la mano 
derecha en el dorso del dedo 
con material queratósico en 
la superficie.
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Figura 2. 
Imagen histológica 100x H-E. 
Denso infiltrado inflamatorio 
crónico en dermis con focos 
de polimorfonucleares y 
presencia de granulomas no 
necrotizantes.
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Anamnesis
Mujer de 28 años, sin antecedentes patológicos de interés ni tratamiento habitual, que acude a su Médico de Atención 
Primaria por presentar, en los 3 días previos, lesiones costrosas y pruriginosas que comenzaron en antebrazo derecho 
y posteriormente se extendieron al brazo contralateral y a la pierna izquierda. El cuadro se acompañaba de malestar 
general, sin fiebre termometrada. Como antecedente epidemiológico de interés, trabajaba en una protectora de 
animales, y los días previos al inicio de la clínica había entrado en contacto con un gato callejero que presentaba 
“calvas” en el tronco, recibiendo varios arañazos. Valorada inicialmente en su centro de salud y con la sospecha de 
enfermedad por arañazo de gato, se pautó una dosis inicial de Azitromicina 500 mg vía oral, seguida de Azitromicina 
250 mg durante 4 días más. 
La paciente acudió a nuestro servicio de urgencias por progresión de las lesiones a pesar del tratamiento pautado, 
afectando a las 4 extremidades y presentando lesiones iniciales a nivel del tronco.

Exploración física
La paciente se encontraba hemodinámicamente estable y afebril. Mostraba un buen estado general, encontrándose 
consciente y orientada en las 3 esferas y eupneica. La exploración cardiopulmonar y abdominal no reveló hallazgos 
reseñables.
A la exploración dermatológica, presentaba múltiples pápulas y placas eritematosas circulares con costra gruesa 
marronácea-melicérica en su superficie. 
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Algunas se encontraban erosionadas y en muchas aparecía un collarete descamativo periférico (figura 1). Las lesiones 
se distribuían de manera salpicada especialmente a nivel de la parte proximal de miembros superiores e inferiores 
(figura 2), con dos lesiones aisladas en pared anterior abdominal. No se apreció afectación palmoplantar ni de mucosas.
No se objetivaron adenopatías patológicas a nivel axilar, inguinal y cervical.

Exploraciones complementarias
Se realizó una analítica básica que mostró una leve elevación de la Proteína C Reactiva (10 mg/dL, valores normales 0-5 
mg/dL), con el resto de la bioquímica hepática, renal y hemograma normal. Se obtuvo serología de lúes y de Bartonella 
henselae, resultando ambas negativas. Tras descostrar, se obtuvo cultivo en aerobiosis y fúngico del fondo de una de las 
lesiones del hombro derecho. El cultivo fúngico fue negativo. En el cultivo en aerobiosis creció Streptococcus pyogenes 
resistente a macrólidos, siendo sensible a beta-lactámicos y al resto de antibióticos testados.

Diagnóstico
Con la anamnesis y la exploración física, la paciente fue inicialmente diagnosticada de probable impétigo contagioso. El 
principal diagnóstico diferencial planteado fue la tinea corporis. Los collaretes descamativos observados podrían evocar 
al collarete de Biett, propio de algunas formas de secundarismo sifilítico, aunque los antecedentes epidemiológicos, la 
falta de afectación palmoplantar y la ausencia de lesiones ulceradas previas en región anogenital nos hicieron considerar 
esta opción como menos probable.  El cultivo de la lesión confirmó nuestra sospecha diagnóstica.
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Tratamiento
Tras la valoración en el servicio de urgencias y teniendo en cuenta la extensión de las lesiones, iniciamos tratamiento 
empírico con amoxicilina/ácido clavulánico 875/125 mg oral 1 vez cada 8 horas durante 7 días. Se añadió al tratamiento 
mupirocina en crema 1 aplicación cada 12 horas durante el mismo periodo de tiempo, tanto en las lesiones presentes 
como en las nuevas lesiones que aparecieran. Se recomendó estudio del animal susceptible de haber contagiado a la 
paciente por parte de un veterinario.  

Evolución
La paciente se citó en consulta 15 días después de su valoración en urgencias. Tras la instauración de la mencionada 
antibioterapia sistémica, dejaron de aparecer nuevas lesiones, y las presentes se resolvieron dejando una 
hipopigmentación postinflamatoria. Los resultados del estudio por parte de Veterinaria no se encontraban disponibles 
en el momento de nuestra valoración.

Comentario
Presentamos un caso en el que la anamnesis y los antecedentes epidemiológicos de la paciente jugaron un papel 
determinante a la hora de plantear los distintos diagnósticos diferenciales. La enfermedad por arañazo de gato se 
produce secundariamente a la infección por Bartonella henselae,1 siendo los gatos su principal reservorio. Éstos inoculan 
la bacteria a través de una mordedura o de un arañazo. Su manifestación clínica más característica es la aparición de 
linfadenitis regional. 
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Pueden presentar pápulas, pústulas o nódulos en el lugar de inoculación, pero no es característica la aparición de 
pápulas y placas diseminadas eritematocostrosas.2 La ausencia de adenopatías, la negatividad de la serología y la 
falta de respuesta a la azitromicina también van en contra de este diagnóstico. Las placas de la tinea corporis suelen 
presentar un borde circinado y activo. En cambio, la presencia de costras melicéricas redondeadas, algunas dejando 
erosiones en su base, es muy sugestiva del impétigo contagioso.3 La causa más frecuente es S.aureus, seguido de 
S.pyogenes. Es destacable el progresivo incremento de la resistencia a azitromicina de este último (el 14.9 % de las cepas 
son resistentes),4 debiendo evitarse su empleo de manera empírica en este tipo de cuadros. 
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Figura 1. 
Dos costras marronáceas 
con exfoliación periférica 
en región externa y anterior 
de brazo derecho, con una 
erosión en la zona superior 
del hombro. 
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Figura 2. 
Múltiples costras 
marronáceas-melicéricas, de 
distinto tamaño, en ambos 
muslos. 



Bibliografía

21421408 Una enfermedad por arañazo de gato refractaria 

Dermatosis 
infecciosas

1. Szelc-Kelly CM, Goral S, Perez-Perez GI, Perkins BA, Regnery RL, Edwards KM. Serologic responses to Bartonella and Afipia antigens 
in patients with cat scratch disease. Pediatrics. 1995;96(6):1137-1142.

2. Carithers HA. Cat-scratch disease. An overview based on a study of 1,200 patients. Am J Dis Child. 1985;139(11):1124-1133. doi:10.1001/
archpedi.1985.02140130062031

3. Pereira LB. Impetigo - review. An Bras Dermatol. 2014;89(2):293-299. doi:10.1590/abd1806-4841.20142283

4. Michos AG, Bakoula CG, Braoudaki M, et al. Macrolide resistance in Streptococcus pyogenes: prevalence, resistance determinants, 
and emm types. Diagn Microbiol Infect Dis. 2009;64(3):295-299. doi:10.1016/j.diagmicrobio.2009.03.004

https://doi.org/10.1001/archpedi.1985.02140130062031
https://doi.org/10.1001/archpedi.1985.02140130062031
https://doi.org/10.1590/abd1806-4841.20142283
https://doi.org/10.1016/j.diagmicrobio.2009.03.00410.1016/j.diagmicrobio.2009.03.004


215

Dermatosis 
infecciosas

09
Revisión de nevus con  
un exantema clásico adicional
Alicia Martínez Fernández 
Raquel Cabana Navia
Jaime Martínez Mariscal,
Consuelo Sánchez Herreros



09 Revisión de nevus con un exantema clásico adicional 216

Dermatosis 
infecciosas

Anamnesis
Varón de 51 años, con antecedentes de dislipemia e infección por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) en 
terapia antirretroviral, con carga viral de 67 copias/ml y recuento de 400 CD4/ml en último control, acude a consulta de 
revisión de nevus refiriendo además una erupción asintomática con afectación palmoplantar de un mes de evolución. 
Refiere que la clínica comenzó con lesiones en las palmas de las manos, apareciendo sucesivamente en las semanas 
siguientes lesiones en las plantas de los pies y en el tronco. No fiebre ni sintomatología sistémica asociada. No viajes 
recientes, contacto con plantas o animales. Refiere relaciones sexuales de riesgo 4 meses antes, sin haberse objetivado 
úlceras o lesiones previas en mucosa genital u oral.

Exploración física
A la exploración física revisión de nevus bien, sin datos de alarma. Presenta además un exantema maculopapular 
constituido por sutiles lesiones rosadas ovaladas de distribución simétrica en tronco, así como lesiones eritematosas 
redondeadas, algunas con collarete descamativo, en palmas (figura 1) y plantas (figura 2), compatibles con clavos 
sifilíticos. No afectación facial ni de mucosas. No adenopatías palpables. 

Exploraciones complementarias
Se realiza analítica con serologías, presentando anticuerpos anti-treponema pallidum positivos, confirmado mediante 
Inmunoanálisis quimioluminiscente de micropartículas (CMIA) y mediante Treponema pallidum haemagglutination 
(TPHA). 
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Asimismo, la prueba Rapid plasma reagin (RPR), que inicialmente es negativa, se positiviza tras dilución de la muestra en 
suero (título 1/64), en probable relación con fenómeno de prozona.

Diagnóstico
Sífilis secundaria.

Tratamiento
Se realiza tratamiento con Penicilina G benzatina 2,4 millones de unidades intramuscular en dosis única y se informa de 
la necesidad de control de los contactos sexuales en los meses previos. Por otro lado, el Servicio de Microbiología se 
encarga de registrar el caso, dado que se trata de una Enfermedad de Declaración Obligatoria. 

Evolución
En revisión a los tres meses, el paciente ya no presenta lesiones cutáneas, objetivándose un descenso de los títulos de 
anticuerpos RPR de ocho veces, correspondiéndose con una adecuada respuesta clínica y serológica al tratamiento. 

Comentario1-5

La sífilis es una infección de transmisión sexual causada por la espiroqueta Treponema pallidum, cuya incidencia en 
Europa está en aumento desde el año 2000. La infección por VIH incrementa el riesgo de sífilis, y viceversa, tanto por el 
mecanismo de transmisión como por factores inmunológicos. 
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El curso natural de la enfermedad, en ausencia de tratamiento puede constar de las fases primaria, secundaria y 
terciaria, así como de neurosífilis. En muchas ocasiones la úlcera característica de la sífilis primaria pasa desapercibida 
por localizarse en áreas de poca visibilidad, produciéndose entre 3 y 12 semanas después, tras la diseminación 
hematógena, las manifestaciones de la sífilis secundaria. La afectación cutánea es muy variada, siendo la forma clínica 
más característica un exantema maculopapular con afectación palmoplantar, como en el caso descrito, y pudiendo 
acompañarse de sintomatología sistémica y linfadenopatías. El diagnóstico de confirmación habitualmente se 
establece mediante serología, con las pruebas treponémicas y reagínicas, siendo estas últimas útiles en el seguimiento 
del paciente. El tratamiento de primera línea de la sífilis secundaria se realiza con Penicilina G benzatina en dosis única, 
requiriéndose posteriormente revisiones con valoración clínica y serológica a los 3, 6, 9 12 y 24 meses en pacientes VIH.  
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Figura 1. 
Lesiones eritematosas 
redondeadas con collarete 
descamativo en palmas.
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Figura 2. 
Lesiones eritematosas 
redondeadas con tendencia 
a la confluencia, algunas con 
collarete descamativo, en 
plantas.
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Anamnesis
Mujer de 38 años de edad, remitida a nuestro servicio por presentar lesiones nodulares en ambas ingles con fístulas y 
episodios de supuración recidivantes de dos años de evolución. Previamente había sido valorada en urgencias por el 
servicio de Ginecología por un absceso vulvar. La paciente refería episodios recurrentes de dolor y supuración en zona 
inguinal que mejoraban al recibir antibiótico oral, pero reaparecían sistemáticamente al suspenderlo. La paciente no 
fue nunca fumadora, tenía normopeso, no presentaba antecedentes de infecciones de transmisión sexual, infecciones 
orales, ni había sido nunca usuaria de anticonceptivos tipo dispositivos intrauterinos (DIU). No tenía antecedentes 
personales ni familiares de hidradenitis supurativa. 

Exploración física
En la exploración física se palpó un canal sobre la región inguinal derecha y un nódulo subyacente en esa zona (figura 
1A). En la ingle contralateral se observaron cicatrices lineales de episodios inflamatorios previos (figura 1B). 

Exploraciones complementarias
Se realizó una ecografía cutánea de la zona indurada al tacto en región inguinal derecha, en la que se objetivó una 
colección de morfología lineal-canaliforme, hipoecoica, de 18x2,2 mm (figura 2) sin vascularización en modo doppler. 
Recientemente había sido explorada por ginecología (incluyendo ecografía uterina) y no se encontraron alteraciones a 
nivel genital. Los cultivos del material drenante fueron positivos para Actynomices radingae.
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Diagnóstico
Inicialmente se interpretó el caso como una hidradenitis supurativa, pero ante la falta de lesiones en otras localizaciones, 
el inicio tardío de la clínica sin ningún antecedente sugestivo, el resultado del cultivo microbiológico y el curso recidivante 
al suspender tratamiento antibiótico; se planteó el diagnóstico diferencial de actinomicosis inguinal por Actynomices 
radingae.

Tratamiento
Se inició tratamiento antibiótico con amoxicilina 500 mg cada 8 horas durante un año.

Evolución
Tras el inicio de esta pauta antibiótica ha permanecido asintomática sin nuevos brotes tras 5 meses de tratamiento.

Comentario
La actinomicosis es una enfermedad supurativa crónica con tendencia a la formación de fístulas, causada por bacterias 
grampositivas anaerobias del género Actinomyces, inicialmente localizadas en el tracto digestivo y genital femenino1. La 
afectación cutánea, habitualmente se produce por contigüidad desde un foco cercano, como la cavidad oral, siendo 
más rara la diseminación hematógena2. También se ha relacionado con cuerpos extraños, especialmente en el caso de 
usuarias de anticonceptivos tipo DIU3. En estas pacientes, puede producir clínica locorregionales variada siendo la más 
frecuente los abscesos pélvicos y la enfermedad inflamatoria pélvica. 
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Actinomyces israelii es el microorganismo causal más frecuentemente aislado1. En cuanto al Actynomices radingae, 
su hallazgo es excepcional, siendo hasta la fecha escasamente reportado en la literatura2,4. Queremos remarcar la 
importancia de mantener un diagnóstico diferencial amplio ante lesiones próximas al área genital en pacientes con la 
sospecha clínica de hidradenitis supurativa. Podemos concluir que microorganismos con poca capacidad patogénica 
pueden ser responsables de infecciones de carácter crónico, que requieren de tratamiento antibiótico prolongado más 
allá de la remisión sintomática.
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Figura 1. 
A: canal indurado y palpable 
en pliegue inguinal derecho, 
en profundidad se palpaba 
un nódulo en esa zona. B: 
cicatrices en pliegue inguinal 
izquierdo.
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Figura 2. 
Ecografía cutánea, sonda lineal, 
18 MHz: En modo B, a nivel 
inguinal derecho, se observa 
colección de morfología 
lineal-canaliforme, hipoecoica, 
que mide 18.3x2.2 mm, bien 
delimitada.
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Anamnesis
Varón de 46 años, sin antecedentes médico-quirúrgicos de interés que es derivado a nuestras consultas desde la 
Unidad de Patología Mamaria de nuestro hospital para valoración de lesión asintomática en areola mamaria de tres 
meses de evolución. El paciente no refería clínica sistémica ni presentaba otras lesiones cutáneas asociadas.

Exploración física
Se objetivó eritema, induración y aumento de volumen de areola mamaria derecha (figura 1).

Exploraciones complementarias
Previo a nuestra valoración se había realizado mamografía y ecografía mamaria que mostraron engrosamiento 
cutáneo asimétrico en región areolar, esta última asociando un aumento de la vascularización inespecífico, BIRADS 
0. Posteriormente se realizamos biopsia (figura 2) que muestra epidermis sin alteraciones con infiltrado inflamatorio 
linfocitario de distribución perivascular e intersticial en dermis superficial y profunda. En dicho infiltrado se observan 
células de fenotipo B y T acompañadas por ocasionales células plasmáticas politípicas. No se observan elementos CD 
30 positivos ni reordenamiento clonal. Tinción EBER negativa. Se decidió solicitar serología para Borrelia burgdorferi que 
resultó positiva (IgG CLIA positivo, IgM ELFA/CLIA negativo) y ante estos hallazgos repetimos la biopsia cutánea para 
realizar PCR en tejido fresco, resultando positiva para Borrelia spp ADN (negativa para Ehrlichia spp, Babesia spp, Coxiella 
burnetii, Rickettsia y Anaplasma phagocytophilum)
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Diagnóstico
Pseudolinfoma cutáneo asociado a Borrelia burgdorferi.

Tratamiento
Se instauró tratamiento con doxiciclina 100 mg/12 h vía oral durante 21 días y propionato de clobetasol en pomada. 

Evolución
En las revisiones se objetivó mejoría progresiva del eritema, la induración y el volumen de la lesión, aunque sin conseguir 
volver por completo al tamaño original de la areola tras 5 meses de seguimiento. 

Comentario1,2

El pseudolinfoma cutáneo constituye un grupo heterogéneo de trastornos cutáneos benignos que simulan a los 
linfomas cutáneos. Aunque en la mayoría de las ocasiones pueden ser procesos idiopáticos, se trata de una proliferación 
reactiva que se ha asociado a diversos estímulos que incluyen picaduras, tatuajes, piercings o fármacos, entre otros. En 
Europa y en áreas endémicas de la garrapata Ixodes ricinus, los pseudolinfomas B se han asociado con frecuencia a la 
infección por Borrelia burgdorferi. De este modo, el linfocitoma cutis inducido por Borrelia es una manifestación cutánea 
infrecuente de la enfermedad de Lyme. 
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Se puede desarrollar desde semanas hasta meses después de la infección y las localizaciones más frecuentemente 
afectadas son el complejo areola pezón, el lóbulo auricular y el área genital. La identificación de esta entidad requiere de 
una adecuada sospecha clínica y es en muchas ocasiones, la clave diagnóstica de la enfermedad ya que los pacientes 
pueden no recordar picaduras y pueden no haber presentado o advertido previamente un eritema crónico migrans.
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Figura 1. 
Imagen clínica, eritema e 
induración en areola derecha.
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Figura 2. 
Imagen histológica, A B H&E; 
C CD3; D CD20.
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Anamnesis
Mujer de 53 años, sin alergias conocidas a fármacos y con diagnóstico de psoriasis palmoplantar desde hace 2 años 
como único antecedente de interés, acude a la revisión refiriendo empeoramiento notable de su enfermedad, con 
aparición de lesiones cutáneas muy pruriginosas en zonas previamente no afectas. Comenta haberse aplicado “la 
crema de corticoides de la psoriasis” en las lesiones sin notar mejoría. En la visita previa, 3 meses antes, se había 
iniciado tratamiento con 15 mg de metotrexato subcutáneo semanal, complementándolo con clobetasol pomada y 
queratolíticos tópicos diarios. Previo al inicio de metotrexato la paciente había realizado tratamiento con acitretina oral, 
suspendida por respuesta subóptima al mismo.

Exploración física
Palmas y plantas de los pies presentaban hiperqueratosis leve, más acentuada en zonas de apoyo, sin pústulas ni otras 
lesiones. En región nucal, (figura 1) antebrazos, dorso de mano derecha, (figura 2) ingles y dorso y cara lateral de ambos 
pies, se apreciaban placas eritemato-violáceas, poco descamativas y de bordes sobreelevados más eritematosos. 
Dichas placas presentaban aclaramiento central y algunas pápulas y pústulas en su interior. No se observaba afectación 
mucosa. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia punch de 4 mm de uno de los bordes de las lesiones, enviándose muestra para cultivo de hongos, 
resultando el mismo positivo para Trichophyton rubrum.
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Diagnóstico
Tiña corporis incógnito.

Tratamiento
Se instauró tratamiento con terbinafina oral 250 mg/día durante 1 mes, además de miconazol e hidrocortisona tópicos 
hasta mejoría de las lesiones. 

Evolución
Con el tratamiento pautado las lesiones de nueva aparición descritas se resolvieron de forma completa, persistiendo 
ligera hiperqueratosis palmoplantar debido a la patología de base de la paciente (psoriasis), bien controlada en este 
momento con metotrexato 15 mg/semana subcutáneo. 

Comentario
La tiña corporis es una infección cutánea fúngica superficial por dermatofitos, principalmente de los géneros Trichophytum 
(T.), Microsporum (M.) y Epidermophyton. T. rubrum es con diferencia el microorganismo más frecuentemente implicado. 
Afecta principalmente a postpúberes y adultos jóvenes, sin predilección entre sexos y puede adquirirse por contacto 
con personas o animales afectos o por fómites contaminados.1 Predisponen a ella la historia personal de dermatofitosis, 
la presencia de familiares afectos, la convivencia con mascotas, la hiperhidrosis o la inmunosupresión. 
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Se denomina tiña incógnito a aquella con clínica atípica debido al tratamiento previo con antiinflamatorios tópicos 
(corticoesteroides o inhibidores de la calcineurina).1 Estas formas suelen presentar menor eritema, descamación y picor 
y bordes menos definidos, lo que dificulta su diagnóstico correcto.2 Aunque el diagnóstico suele ser clínico, el cultivo 
microbiológico es el gold estándar. La histología o la visualización directa del hongo mediante tinciones como el KOH 
pueden ser de utilidad. El tratamiento se realiza con antifúngicos tópicos, principalmente azoles y alilaminas. En formas 
extensas, profundas o no respondedoras es necesario instaurar terapia oral.1 
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Figura 1. 
Placa cervical posterior 
eritematodescamativa, bien 
delimitada, con bordes 
sobreelevados y pápulas y 
pústulas en su interior.
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Figura 2. 
Placa color piel en dorso de 
mano derecha con bordes 
netos, sobreelevados rojo-
violáceos y pápulas del 
mismo color sobre la placa. 
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Anamnesis
Varón de 69 años con antecedentes personales de carcinoma epidermoide de pulmón, EPOC y artritis reumatoide, en 
tratamiento con omeprazol, metotrexato y ácido fólico. Acude a consulta de dermatología por una lesión en ventana 
nasal de 12 meses de evolución, que en ocasiones se inflama y produce molestias, y por la cual no ha realizado ningún 
tratamiento.

Exploración física
Presenta en ventana nasal derecha una placa de 15 mm infiltrada de aspecto eritematovioláceo y traslúcido, con zonas 
costrosas amarillentas en el centro de la lesión (figura 1). Con sospecha clínica de leishmaniasis cutánea y para realizar 
diagnóstico diferencial con metástasis cutánea del carcinoma pulmonar o tuberculosis; se realiza una biopsia. 

Exploraciones complementarias
En la muestra se observa un denso infiltrado linfohistiocítico difuso con componente plasmocelular, que ocupa la 
dermis papilar y reticular. Los histiocitos forman granulomas no necrotizantes y, en la zona más superficial contienen 
leishmanias en su citoplasma (figura 2). El infiltrado inflamatorio alcanza focalmente la basal de la epidermis, con 
exocitosis inflamatoria e hiperqueratosis con paraqueratosis y costra fibrino-leucocitaria.

Diagnóstico
Leishmaniasis cutánea.
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Tratamiento
Se realiza una infiltración subcutánea semanal durante 4 semanas de antimoniato de meglumina.

Evolución
Durante el periodo de tratamiento, la lesión fue mejorando, disminuyendo la induración primero y el eritema 
posteriormente, hasta su resolución completa. 

Comentario1-4

La leishmaniasis es una enfermedad causada por un protozoo flagelado del género leishmania, un parásito intracelular 
obligado cuyo vector es el flebótomo hembra de los géneros Phlebotomus y Lutzomyia. Existen tres formas de 
enfermedad: la cutánea, la mucocutánea y la visceral. Se trata de una enfermedad esencialmente zoonótica cuyos 
principales reservorios son los perros y los roedores. Su distribución es mundial, aunque la mayoría de casos se agrupan 
en América del Sur, la cuenca mediterránea y algunas zonas de Asia y África. Entre 2009 y 2014 en la zona suroeste de 
la Comunidad de Madrid, hubo un brote de leishmaniasis que afectó principalmente a Fuenlabrada. Varios estudios 
proponen como posibles causas la presencia de grandes espacios verdes de reciente construcción por el ser humano, 
una amplia red de comunicaciones, la incursión de las explotaciones agrícolas y los asentamientos en las grandes zonas 
verdes junto con las condiciones climáticas, temperatura, humedad, y los cambios en las precipitaciones. Presentamos 
un nuevo caso de leishmaniasis cutánea con clínica florida que planteó múltiples opciones diagnósticas y obtuvo una 
respuesta excelente con el tratamiento con antimoniato de meglumina intralesional.
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Figura 1. 
Placa eritematoviolácea 
con costras amarillentas en 
superficie en ventana nasal 
del paciente.
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Figura 2. 
Leishmanias en el citoplasma 
de los histiocitos que forman 
granulomas no necrotizantes. 
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Anamnesis
Presentamos el caso de una mujer de 65 años de nacionalidad española, con consumo de drogas vía intravenosa 
y cannabis en el pasado, seropositiva para el virus de la inmunodeficiencia humana. Tras abandonar el tratamiento 
antirretroviral durante cuatro años, debuta con numerosas enfermedades definitorias de SIDA, entre las cuáles se 
encuentran las siguientes: leishmaniasis visceral, micobacteriosis diseminada, úlcera glútea por CMV y neumonía por 
Pneumocystis jirovecii. Estando ingresada por ello, interconsultan al servicio de Dermatología por aparición de novo de 
múltiples lesiones cutáneas nodulares subcutáneas, poco sintomáticas, a nivel principalmente de antebrazos y piernas. 

Exploración física
En la exploración física se objetivaron múltiples lesiones nodulares a nivel de antebrazos y miembros inferiores (figura 1), 
eritematovioláceas, con tendencia a la ulceración en zonas expuestas (figura 2). 

Exploraciones complementarias
Se realizó ecografía, objetivando paniculitis ecográfica. Así mismo, se realizó cuña cutánea ecodirigida en una lesión de 
cara inferior de miembro inferior izquierdo. En la biopsia de piel y tejido celular subcutáneo se observó una paniculitis con 
septos ensanchados y edematosos e infiltrado inflamatorio que afectaba preferentemente al lobulillo, y que contenía 
numerosos neutrófilos e histiocitos con microorganismos en el citoplasma concordantes con Leishmania, por lo que se 
decidió ampliar el estudio con una PCR para Leishmania, con resultado finalmente positivo. 
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El estudio inmunohistoquímico para citomegalovirus y herpes simple fue negativo. Las técnicas de PAS y metenamina 
no demostraron presencia de hongos.

Diagnóstico
La clínica y la biopsia fueron diagnósticas de leishmaniasis cutánea, compatible con una forma diseminada dada la gran 
extensión de las lesiones cutáneas.

Tratamiento
Se decidió completar la pauta de anfotericina B que la paciente estaba recibiendo por el antecedente de leishmaniasis 
visceral, con diez dosis en fase aguda y dosis de 200 mg intramusculares mensuales posteriormente.

Evolución
Dos meses más tarde, tras persistencia de clínica se decidió volver a biopsiar, hallando dermatitis granulomatosa 
necrotizante profunda sin presencia de microorganismos con las técnicas de PAS, Groccot y Zhiel-Neelsen, pero con 
PCR para Leishmania positiva. Tras una revisión de la literatura, se concluyó que el cambio a nivel histológico podría 
corresponderse a una mayor respuesta del organismo ante la infección, hecho que se puede comprender en el marco 
de una recuperación paulatina del sistema inmunológico, como fue el caso de nuestra paciente que de manera 
inmediatamente previa al debut de la clínica cutánea presentaba unos niveles de linfocitos colaboradores de 2 copias 
por milímetro cúbico de sangre para ir recuperando progresivamente los niveles hasta valores normales.
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Finalmente, la paciente presentó una mejoría paulatina de las lesiones cutáneas manteniendo el tratamiento 
mensualmente.

Comentario1-3

La forma de presentación más característica de la leishmaniasis cutánea es en forma de pápula o nódulo eritematoso con 
tendencia a la ulceración en zonas expuestas, tal y como presentaba nuestra paciente. Sin embargo, ésa no fue nuestra 
primera sospecha diagnóstica por varios motivos. Para empezar, las lesiones eran múltiples, hecho bastante inusual en 
la leishmaniasis cutánea. Además, nuestra paciente acababa de iniciar el tratamiento para leishmaniasis visceral, que 
tiene la misma posología que la leishmaniasis cutánea diseminada. Tras una revisión exhaustiva de la historia clínica 
de la paciente durante su ingreso en Medicina Interna por las enfermedades definitorias de SIDA, se observó que el 
cuadro clínico debutó coincidiendo en el tiempo con la mejoría de los niveles de linfocitos colaboradores, por lo que 
se atribuyó lo inusual de la forma de presentación a un concomitante síndrome de reconstitución inmunológica, que 
también podía explicar los cambios en la histología en las lesiones persistentes. Finalmente, aunque la leishmaniasis 
cutánea diseminada es muy infrecuente en nuestro país, hay que tener en cuenta que, en casos de inmunodeficiencia 
severa como en nuestra paciente, lo improbable puede ser posible.
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Figura 1. 
Lesiones nodulares 
eritematovioláceas en 
miembros inferiores.
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Figura 2. 
Placa color piel en dorso de 
mano derecha con bordes 
netos, sobreelevados rojo-
violáceos y pápulas del 
mismo color sobre la placa. 
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Anamnesis
Paciente mujer de 15 años, con síndrome de Down, sin otros antecedentes personales de interés.
Derivada a consultas externas de Dermatología por una erupción cutánea generalizada de meses de evolución, 
ligeramente pruriginosa, con formación de placas costrosas en el cuello. 

Exploración física
Presentaba pápulas eritematosas distribuidas en el tronco, brazos y palmas (figura 1), así como placas hiperqueratósicas 
con descamación gruesa en región cervical posterior (figura 2). Se observaban fisuras y erosiones con signos de 
sobreinfección bacteriana en algunas localizaciones. En las palmas de ambas manos, destacaba la presencia de lesiones 
lineales, serpiginosas, de color grisáceo, de unos 4 mm de longitud. 

Exploraciones complementarias
Se realizó el test de la tinta sobre las lesiones compatibles con surcos acarinos en palmas, que resultó positivo. Así 
mismo, se observaron muestras obtenidas por raspado bajo microscopio con solución de hidróxido de potasio al 10%, 
con lo que se identificó la presencia de ácaros vivos y huevos. Estos hallazgos, junto con la clínica, confirmaron el 
diagnóstico de sarna noruega. 

Diagnóstico
Sarna noruega o sarna costrosa.
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Tratamiento
Se realizó tratamiento con ivermectina oral a dosis de 0.2 mg/kg cada 7 días durante tres semanas (en total, tres dosis 
de 9.4 mg separadas por una semana cada dosis), asociado a permetrina tópica 5 % durante dos semanas y vaselina con 
ácido salicílico 30 % sobre las placas costrosas cervicales. 

Evolución
Dos semanas después de finalizar el tratamiento, la paciente presentaba una notable mejoría de las manifestaciones 
cutáneas en el tronco. Sin embargo, persistía la placa hiperqueratósica cervical posterior. Por tanto, se continuó el 
tratamiento con permetrina tópica durante dos semanas más, con una posterior resolución completa de las lesiones. El 
examen directo bajo microscopio fue negativo. 

Comentario
La sarna noruega es una forma menos frecuente y extremadamente contagiosa de escabiosis, causada por una 
hiperinfestación tras infección por Sarcoptes scabiei. Puede ocurrir en asociación a situaciones que impliquen una 
disminución de la inmunidad celular1, y se observa de forma más frecuente en pacientes con síndrome de Down y en 
ancianos.2,3 Los pacientes con trisomía 21 presentan una mayor predisposición a las infecciones cutánea. Sin embargo, 
no se conoce por completo por qué el síndrome de Down aumenta la susceptibilidad a padecer sarna noruega en 
ausencia de otros estados de inmunosupresión.4 
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Debido a su presentación atípica, el diagnóstico de sarna noruega suele ser tardío y puede confundirse con otras 
dermatosis. El diagnóstico diferencial incluye psoriasis, eccemas, enfermedad de Darier, ictiosis, pitiriasis rubra pilaris y 
queratodermia palmoplantar.4

La gran carga de ácaros implica un riesgo significativamente elevado de transmisión con escaso contacto. Por tanto, 
debe establecerse un tratamiento adecuado para evitar su evolución, contagio y complicaciones. 
El tratamiento recomendado consiste en la administración de ivermectina oral asociada a un agente tópico. Según la 
gravedad, se recomiendan tres, cinco o siete dosis de ivermectina.5 
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Figura 1. 
Múltiples pápulas y placas 
hiperqueratósicas en tronco 
y brazos.



15 261261Placa costrosa cervical en una adolescente con síndrome de Down 

Figura 2. 
Placas hiperqueratósicas 
costrosas en región cervical 
posterior. 
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Anamnesis
Mujer de 80 años con glomerulonefritis asociada a P-ANCA, en tratamiento inmunosupresor durante dos meses con 
prednisona 60 mg y ciclofosfamida 100 mg desde último brote de deterioro de la función renal, acudió al Servicio 
de Urgencias de nuestro hospital por dolor intraoral, genital y perianal con relación a úlceras en dichas localizaciones 
de un mes de evolución. Había recibido tratamiento de las mismas con antifúngicos y antibióticos tópicos (nistatina, 
miconazol, neomicina) sin mejoría de los síntomas. 

Exploración física
A la exploración física, la paciente presentaba úlceras orales múltiples redondeadas de 4 a 6 mm de diámetro cubiertas 
por exudado fibrinoso y distribuidas por el dorso lingual y encías, observándose en comisura bucal izquierda erosión 
costrosa de unos 2 cm de bordes regulares bien definidos (figura 1).  Así mismo, se observaban úlceras múltiples de 1 a 
2 cm afectando a la completa circunferencia perianal de borde geográfico rojizo y fondo eritematoso limpio, además de 
úlceras aisladas en cara interna de labios menores. 

Exploraciones complementarias
Se realizó analítica sanguínea con hemograma que mostró pancitopenia severa (leucocitos 800/µl con 520/µl neutrófilos 
y 60/µl linfocitos, 3500000/µl hematíes, 146000/µl plaquetas) y bioquímica básica sin alteraciones significativas 
(destacando mantenimiento de función renal previa). 
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En el perfil proteico se observó una elevación de proteína C reactiva de 42.2 mg/L. No se objetivaron trastornos 
carenciales ni alteraciones relevantes en el estudio de anemias. El sedimento de orina y urocultivo fueron positivos 
para infección del tracto urinario por Proteus mirabilis. Los estudios serológicos y de autoinmunidad fueron negativos. 
En cuanto a los estudios microbiológicos, se obtuvo negatividad para cultivo de hongos en exudado bucal, pareja de 
hemocultivos, reacción en cadena de la polimerasa (PCR) en exudado de úlcera genital para herpes simple tipo 2 y virus 
varicela zóster, y positividad para PCR de muestra sanguínea para citomegalovirus y en exudado de úlcera genital para 
virus herpes simple tipo 1. 

Diagnóstico
En un primer momento, dada la escasa extensión y actividad de las úlceras, se atribuyeron a la propia neutropenia 
con participación de Candida como agravante. No obstante, tras corregirse la neutropenia y a pesar de haber iniciado 
tratamiento antiinflamatorio con corticoides sistémicos y tópicos, se produjo extensión de las úlceras perianales a nalgas 
con adopción de morfología más redondeada de bordes muy bien definidos con eritema vivo, presentando unas escara 
necrótica y otras fondo eritematoso limpio (figura 2), además de evolución de lesiones asiladas en labios menores a placa 
ulcerada en labio menor izquierdo de 12 a 15 mm con contorno nítido eritematoso ligeramente polilobulado. En dicho 
momento, se valoró la actividad infecciosa vírica (citomegalovirus, herpes simple, varicela zóster) como agente causal 
más probable. Se desestimó la realización de biopsia con inmunofluorescencia directa por el hallazgo citomegalovirus 
como etiología del cuadro más probable tras la realización de pruebas complementarias en detrimento de la patología 
autoinflamatoria. 
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Tratamiento
En primera instancia en espera de estudios ulteriores, se inició tratamiento con fluconazol 200 mg al día por sospecha de 
sobreinfección candidiásica en úlceras orales y sintomático de las úlceras con antiinflamatorios sistémicos (prednisona 
50 mg) y tópicos (acetónido de triamcinolona 0,1 %). La infección de tracto urinario inferior fue cubierta con ceftriaxona 
1 g cada 24 horas. Ante el empeoramiento de las lesiones tras corrección de neutropenia con retirada de ciclofosfamida 
y tratamiento antiinflamatorio, se realizó tratamiento empírico herpético con aciclovir 10 mg/kg cada 8 horas. 
Dado el intenso estado de mielosupresión de la paciente y los hallazgos en las pruebas complementarias, se pautaron 
10 días de tratamiento intravenoso sistémico con  meropenem 1 g cada 8 horas, fluconazol 200 mg al día, valganciclovir  
900 mg cada 12 horas y valaciclovir 500 mg cada 12 horas, continuando con tratamiento oral hasta completar 12 días 
con fluconazol, 14 días con valganciclovir y 20 días con valaciclovir ; así mismo, la paciente recibió tratamiento con 
estimulante de colonias de granulocitos y soporte nutricional.

Evolución
Se decidió ingreso hospitalario a cargo de Nefrología en colaboración con el Servicio de Dermatología y de Hematología 
para completar estudio y administrar el tratamiento anteriormente indicado. La paciente presentó buena evolución a lo 
largo de sus 15 días de ingreso, con remisión completa de las úlceras bucales y progresiva mejoría de las presentadas 
en región perianal y genital. 
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Desde el punto de vista hematológico, se recuperaron plaquetopenia y leucopenia, a excepción de anemia, con cifras de 
hemoglobina en torno a 9-10 g/dL que se trató de forma empírica con transfusión de 2 concentrados de hematíes y de 
ferroterapia oral dada la ausencia de anomalías relevantes en estudios completados y su probable etiología multifactorial 
(trastorno crónico por infección, vasculitis, deterioro de la función renal). 

Comentario
Las manifestaciones cutáneas debidas a infección por citomegalovirus en pacientes inmunodeprimidos son un hallazgo 
inusual en la práctica clínica, por una parte, debido a la ausencia de formas de presentación características y por otra a 
su confusión diagnóstica y terapéutica con otras enfermedades concomitantes (medicamentos, herpes simple, varicela 
zóster, tuberculosis, micobacterias, micosis diseminadas, neutropenia, enfermedades inflamatorias, enfermedades de 
transmisión sexual, tumores, traumatismo)1,2,3 .
Su presentación más habitual es en forma de úlceras perianogenitales, en donde es frecuente la coinfección con virus 
herpes simple, seguido de rash macular y erupciones morbiliformes pruriginosas; son menos habituales las úlceras 
intraorales y glúteas. Las úlceras pueden no ser dolorosas y suelen ser solitarias, bien delimitadas con bordes irregulares 
y sobreelevados, redondeadas u ovaladas, de 1 a 5 cm, profundas y cubiertas por secreción serosanguinolenta1.
La importancia de su diagnóstico y tratamiento adecuados y precoces radica en que las manifestaciones cutáneas 
suelen ser el primer signo de infección sistémica con potencial mortalidad, especialmente si en pacientes con virus de 
la inmunodeficiencia humana1.
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Figura 1. 
Lesiones presentadas por 
la paciente a su llegada al 
Servicio de Urgencias en 
región oral. Úlceras múltiples 
redondeadas de 4 a 6 mm 
de diámetro cubiertas por 
exudado fibrinoso distribuidas 
por el dorso lingual y encías.  
Erosión costrosa de unos 2 
cm de bordes regulares bien 
definidos en comisura bucal 
izquierda. 
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Figura 2. 
Placa color piel en dorso de 
mano derecha con bordes 
netos, sobreelevados rojo-
violáceos y pápulas del 
mismo color sobre la placa. 
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Anamnesis
Presentamos a una mujer de 23 años de edad, sin antecedentes de interés, que estaba siendo valorada por el servicio de 
neurología por parestesias en miembro superior izquierdo desde hacía 2 meses. Solicitan valoración por dermatología 
debido a que la paciente refiere que previamente al inicio de las parestesias había presentado un eritema en el hombro 
izquierdo, que relacionó con la picadura de un insecto durante un viaje a Asturias en el que realizó excursiones a bosques 
y a montañas. Las lesiones cutáneas fueron tratadas en urgencias con 40 mg de metilprednisolona intramuscular y 
antihistamínicos orales, con mejoría. También refiere haber sufrido un cuadro autolimitado de febrícula menor de 38º 
durante 5 días 1 mes más tarde, de causa desconocida.

Exploración física
En el momento de la valoración por dermatología la paciente no presentaba ninguna lesión cutánea. Sin embargo, la 
paciente aportó una serie de fotografías en las que se podía valorar la evolución de la lesión, la cual comenzó como una 
placa eritematosa circular, que posteriormente fue aclarándose por el centro y creciendo en la periferia, con un borde 
activo más marcado. Finalmente, la lesión desapareció tras aproximadamente 4 semanas, empezando por el centro y 
finalizando por la periferia.

l impétigo no ampolloso se manifiesta, en lugares de rascado, microtraumatismos, o sobre otras dermatosis, el ampolloso 



17 El álbum de fotos de las vacaciones 273

Dermatosis 
infecciosas

Exploraciones complementarias
Se solicitaron una bioquímica general y un hemograma, que resultaron sin hallazgos relevantes; y una serología de Borrelia 
burgdorferi, con resultado positivo para IgG y negativo para IgM. Estos resultados fueron confirmados nuevamente 1 
mes más tarde.

Diagnóstico
Con estos datos la paciente fue diagnosticada de eritema migrans en el contexto de una enfermedad de Lyme.

Tratamiento
Se inició tratamiento con Doxiciclina 100 mg cada 12 horas durante 21 días.

Evolución
Tras finalizar el tratamiento la paciente presentó resolución completa tanto de las parestesias, sin ninguna recidiva tanto 
de estas como de las lesiones cutáneas tras 6 meses.

Comentario1-2

La enfermedad de Lyme es una enfermedad causada por la espiroqueta Borrelia burgdorferi, la cual se transmite por la 
picadura de una garrapata del género Ixodes. 
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Al igual que otras espiroquetas, la evolución de esta patología pasa por distintas fases, comenzando por una fase 
temprana localizada, seguida por una temprana diseminada y, dejada a su evolución natural, finaliza en una fase tardía 
persistente. Es en la fase temprana localizada en la que presenta un cuadro pseudogripal, junto con las lesiones cutáneas 
típicas, de las cuales la más característica es el eritema crónico migratorio. Dicha lesión comienza como una placa 
eritematosa con crecimiento progresivo, que posteriormente se aclara por la parte central. El tratamiento de elección en 
pacientes adultos que presenten eritema crónico migratorio, sin manifestaciones neurológicas ni cardíacas, consiste en 
doxiciclina 100 mg cada 12 horas entre 10 y 21 días. Se trata de una patología excepcional en nuestro medio, aunque algo 
más frecuente en el norte peninsular. Por ello, es fundamental ante la sospecha clínica realizar una anamnesis adecuada, 
preguntando siempre al paciente por actividades al aire libre que puedan implicar riesgo de picaduras de garrapatas.
impétigo no ampolloso se manifiesta, en lugares de rascado, microtraumatismos, o sobre otras dermatosis, el ampolloso 
se debe a la producción local de toxinas exfoliativas dirigidas contra la desmogleína 1 por parte del fagogrupo II de 
estafilococo aureus, induciendo una acantólisis dentro de la capa granular de la epidermis. Pese a ser una enfermedad 
mediada por toxinas, el cultivo es positivo para la bacteria. Para pacientes sanos con pocas lesiones superficiales y sin 
síntomas sistémicos, la mupirocina, la retapamulina o el ácido fusídico tópicos son el tratamiento de elección, aunque a 
veces como en nuestro paciente son necesarios antibióticos orales. 
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Figura 1. 
Imagen clínica en la que 
se puede observar la placa 
eritematosa correspondiente 
al eritema migratorio en sus 
estadios iniciales.
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Figura 2. 
Evolución de la lesión 2 
semanas después, en la 
que se puede observar el 
progresivo aclaramiento por 
la parte central.
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Anamnesis
Paciente varón de 50 años con antecedente de adenocarcinoma de pulmón estadio IV en tratamiento con carboplatino, 
pemetrexed y pembrolizumab, que tras el tercer ciclo de quimioterapia desarrolla necrólisis epidérmica tóxica, motivo 
por el cual es trasladado a la Unidad de Quemados. Durante su estancia en la Unidad, presenta progresiva mejoría de 
las lesiones cutáneas con parcial reepitelización. Sin embargo, tras 3 semanas de ingreso, comienzan a aparecer sobre 
las erosiones previas de ambos miembros inferiores, unas escamas de coloración negruzca, y otras más blanquecinas. 
En 48 h, estas escamas se diseminan acompañándose de importante deterioro del estado general.

Exploración física
Despegamiento epidérmico de >30 % de la superficie corporal con Nikolsky positivo. Algunas zonas en fase de 
reepitelización (figura 1). Sobre las áreas denudadas, pápulas descamativas negruzcas, y otras más claras, que se 
desprenden con el raspado (figura 2). 

Exploraciones complementarias
Se toma una muestra por raspado para examen en fresco con KOH, en el que se evidencian hifas tabicadas, algunas de 
ellas pigmentadas. También se solicita el cultivo de la muestra por raspado y de una muestra tisular obtenida mediante 
biopsia punch de 4 mm. Además, se retiran hemocultivos. 
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El cultivo tisular de piel y del raspado de escamas confirmaron la presencia de hongos filamentosos oportunistas: Bipolaris 
y Acremonium strictum (Sarocladium strictum), y en los hemocultivos creció Acremonium strictum demostrando la 
diseminación hemática del mismo. El cultivo de los catéteres intravasculares no reveló la presencia de hongos.

Diagnóstico
Infección fúngica invasiva con puerta de entrada cutánea.

Tratamiento
Se instaura tratamiento con voriconazol 400 mg intravenoso cada 12 h.

Evolución
A pesar del tratamiento de soporte y antifúngico, el estado general del paciente continuó empeorando. El paciente 
falleció a causa del shock séptico secundario a infección fúngica invasiva por hongo filamentoso oportunista con puerta 
de entrada cutánea. 

Comentario
Las infecciones por hongos filamentosos distintos a Aspergillus han aumentado su incidencia y morbimortalidad en 
pacientes inmunodeprimidos. 
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Recientemente, se han publicado artículos sobre su capacidad patogénica emergente1. Entre otros, diferenciamos 
hongos claros o hialohifomicetos (Acremonium), y oscuros o dematiáceos (Bipolaris)2. Estos organismos se distribuyen 
de forma ubicua en el suelo y materia en descomposición.
Las manifestaciones cutáneas son frecuentes, ya sean primarias tras inoculación directa, o secundarias a una fungemia2, 
y presentan una importante variabilidad clínica. Pueden ser infecciones superficiales, subcutáneas o diseminadas3. 
Para la identificación del germen se precisa cultivo e incluso, en ocasiones, amplificación del ADN4. Sin embargo, el 
estudio en fresco nos permite determinar la presencia de hifas de manera precoz. El tratamiento de las infecciones 
diseminadas precisa de antifúngicos intravenosos, preferentemente voriconazol o posaconazol. Además, puede ser 
necesario un desbridamiento quirúrgico4-6.
El objetivo del dermatólogo es el diagnóstico precoz de estas infecciones, especialmente en pacientes inmunodeprimidos, 
en los cuales la potencial diseminación tiene una alta morbimortalidad.  



18 282282El claroscuro en la piel: dando luz al diagnóstico 

Figura 1. 
Áreas de denudación 
epidérmica con zonas de 
reepitelización y llamativa 
coloración oscura parcheada, 
especialmente a nivel de 
miembros inferiores.



18 283283El claroscuro en la piel: dando luz al diagnóstico 

Figura 2. 
A mayor aumento, 
pápulas descamativas de 
coloración negruzca y otras 
blanquecinas en ambos 
miembros inferiores. 
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Anamnesis
Acudió al Servicio de Urgencias un varón de 29 años sin antecedentes personales de interés ni reacciones 
medicamentosas conocidas derivado por su médico de atención primaria por sospecha de picadura con ausencia de 
respuesta a tratamiento con mupirocina tópica. 
El paciente contaba dolor y molestias en zona lumbar derecha desde hace 3 días, limitados a un punto concreto en 
el cual había advertido la aparición de lesiones cutáneas. No refería fiebre ni sensación distérmica. No contaba otra 
sintomatología a la anamnesis por aparatos y sistemas. 
Desde el punto de vista epidemiológico; no supo precisar si había sufrido picaduras en dicha zona, pero sí en miembros 
inferiores. No practicaba deportes de contacto, pero sí natación de forma habitual. Contaba paseos por el campo 
frecuentes. No convivía con animales ni tenía contacto habitual con ellos. No había realizado viajes al extranjero 
recientemente. No presentaba otros antecedentes epidemiológicos de interés.

Exploración física
La exploración dermatológica reveló vesiculopústulas arracimadas con disposición policíclica rodeadas de una placa 
eritematosa de unos 3x3 cm, localizadas de manera aislada en zona dorsolumbar derecha. No se observan otras lesiones 
en el trayecto del dermatoma. No se objetivó aumento de la temperatura, fluctuación ni empastamiento local. Del mismo 
modo tampoco se apreciaron trayectos linfangíticos (figuras 1 y 2).
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En tercio distal de ambos miembros inferiores se observaban pápulas eritematosas de distribución salpicada algunas 
con excoriación central sin signos de sobreinfección en ese momento.
No se apreciaron otras lesiones en el tegumento.

Exploraciones complementarias
Se obtuvo muestra para PCR de una de las pústulas (tras destechamiento de la misma) que resultó positiva para virus 
herpes simple tipo I.

Diagnóstico
Herpes gladiatorum.

Tratamiento
Se pautó tratamiento antiviral con valaciclovir 500 mg; 1 comprimido cada 12 horas durante 7 días, así como tratamiento 
enfocado a evitar la sobreinfección bacteriana de las lesiones con mupirocina tópica una vez estas alcanzaran fase de 
costra. Como analgesia se pautó paracetamol 650 mg cada 8 h a demanda. 

Evolución
En la revisión del paciente a los 10 días el paciente refirió buena evolución subjetiva con resolución del purito y del dolor 
en la zona afectada. 
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En la exploración dermatológica se objetivó regresión de la placa eritematosa y erosiones con costra en fase de 
resolución y sin signos de sobreinfección en la zona donde previamente se describieron las vesiculopústulas. No se 
apreciaron nuevas lesiones ni en el trayecto del dermatoma ni en otras partes del tegumento.

Comentario1-3

El herpes gladiatorum es una forma clínica de la infección por el virus simple tipo I descrita por primera vez en 1964. Lo 
característico de esta entidad es la distribución de las lesiones que se agrupan generalmente en cuello, extremidades o 
tronco (como es nuestro caso). 
Clásicamente se ha asociado a la práctica de deportes de contacto lo que explicaría la inoculación del virus en zonas 
menos frecuentes al entrar estas en contacto con secreciones o mucosas de otros deportistas. Nuestro paciente 
practica natación y es en este contexto en el que muy posiblemente se haya contagiado por contacto directo.
El diagnóstico diferencial debe incluir las picaduras, foliculitis y el herpes zóster entre otros. Para diferenciarlo de este 
último es importante buscar otras lesiones en el mismo dermatoma, preguntar por dolor neuropático en dicha zona 
y obtener muestra para PCR de virus herpes tal y como hicimos con nuestro paciente, permitiendo el diagnóstico de 
certeza.
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Figura 1. 
Plano general de región 
dorsolumbar derecha del 
paciente. Se objetiva un 
solo clúster de vesículas sin 
observarse otras lesiones en 
el dermatoma. 
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Figura 2. 
Detalle de las lesiones. 
Vesiculopústulas arracimadas 
con disposición policíclica 
sobre placa eritematosa.  
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Anamnesis
Varón de 68 años que consultaba por haber sufrido una erupción cutánea, levemente pruriginosa de 5 días de evolución 
sin otra sintomatología asociada. Negaba sensación distérmica, odinofagia, debilidad general y mialgias. Negaba la 
ingesta de nuevos fármacos con relación temporal compatible con la erupción. Refería que sufrió un episodio de 
parotiditis, el cual apareció después de la erupción, por el que siguió tratamiento con clindamicina oral (fármaco que 
ya había tomado previamente en múltiples ocasiones). Negaba relaciones sexuales de riesgo recientes. 

Exploración física
Presentaba un exantema maculopapuloso generalizado (figura 1) con afectación palmoplantar, localización en la que 
se objetivaban pápulas eritematosas redondeadas milimétricas con mínima descamación (figura 2). No presentaba 
lesiones en genitales. No presentaba lesiones en cavidad oral. No presentaba adenopatías. 

Exploraciones complementarias
Se solicitaron serologías de sífilis, VIH, VHC y VHB. 
El resultado de estas fue el siguiente: 
Sífilis. RPR: positivo a título 1/16. TPHA: positivo a título 1/1280. 
VIH: resultado negativo. 
VHB: resultado negativo. 
VHC: resultado negativo. 
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Diagnóstico
Sífilis secundaria. 

Tratamiento
Se administró Penicilina G benzatina 2.4 millones de unidades vía intramuscular. 

Evolución
Se objetivó buena respuesta terapéutica con resolución de la clínica cutánea y reducción marcada de los títulos de las 
pruebas serológicas de lúes. 

Comentario1-3

La sífilis es una enfermedad sistémica causada por Treponema pallidum subespecie pallidum que puede ser congénita 
o adquirida. La forma adquirida se clasifica en función del tiempo de evolución en temprana (menos de 1 año) y tardía 
(más de un año). Actualmente, la principal vía de contagio es a través de relaciones sexuales de riesgo. La sífilis primaria 
se caracteriza por la aparición de un chancro indoloro, localizado sobre todo en la región anogenital, asociado a 
linfadenopatías regionales indoloras. La sífilis secundaria, que generalmente ocurre en el primer año tras la infección, se 
caracteriza por la aparición de una erupción cutánea no pruriginosa (roséola) con característica afectación palmoplantar, 
que aparece 2-3 meses después de la aparición del chancro, así como otras síntomas tales como fiebre, linfadenopatías, 
hepatitis, esplenomegalia… 
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El diagnóstico es clínico y serológico. Se utilizan los anticuerpos no treponémicos (RPR y VDRL) y los treponémicos 
(TPHA, MHA-TP, TPPA, FTA-Abs, EIA, ELISA, CLIA, IgG, IgM o inmunoblot). El tratamiento de elección es penicilina G 
benzatina 2,4 MU im dosis única (en la sífilis temprana) o tres dosis (en la sífilis tardía). En el caso de la neurosífilis se usa 
penicilina intravenosa. 
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Figura 1. 
Lesiones papulosas 
eritematosas milimétricas en 
palmas y plantas. 
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Figura 2. 
Erupción generalizada 
maculopapulosa con 
afectación predominante en 
tronco. 
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Anamnesis
Paciente varón de 36 años sin antecedentes personales de interés que acude a Urgencias debido a odinofagia, 
sensación distérmica y lesiones cutáneas.
La clínica se había iniciado 4 días anteriores a la consulta con odinofagia y sensación distérmica, sin llegar a 
termometrarse, por lo que había tomado paracetamol y clorfenamina con mejoría. El día posterior al inicio de síntomas 
catarrales presenta lesiones cutáneas pruriginosas en manos que se extienden hacia zona facial, cuero cabelludo y 
pies. Inicialmente refiere lesiones cutáneas eritematosas, con sensación de acorchamiento en dedos de las manos y 
pies, y posteriormente, presencia de vesículas con secreción serosa y costras amarillentas.  Resto de anamnesis por 
aparatos sin interés. 
Además, explica haber estado en contacto con un sobrino en edad infantil que ha presentado un cuadro catarral, sin 
lesiones cutáneas y que en su guardería ha habido casos similares. Recuerda haber pasado la varicela en la infancia. 
Cuando acude a nuestra consulta al día siguiente presenta estabilización del cuadro, sin aparición de nuevas lesiones. 

Exploración física
Máculas eritemato-purpúricas en pulpejos de dedos de manos, pies y región calcánea (figura 1). Pápulo-vesículas 
eritematosas en pabellones auriculares, región frontal y región perioral, estas últimas con costras melicéricas (figura 2). 
Sin lesiones en conjuntiva ni lengua. Lesiones petequiales en paladar duro. 
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Exploraciones complementarias
En el servicio de Urgencias se llevó a cabo estudio analítico con elevación de parámetros inflamatorios (PCR y 
fibrinógeno). Carga viral de CMV negativa. Serología de Parvovirus 19 negativa. Se realizó radiografía de tórax con 
parénquima pulmonar sin alteraciones y silueta cardiovascular dentro de los límites normales. 
En la consulta solicitamos una analítica para serología de virus Coxsackie A y B (1-6) por la sospecha de síndrome 
mano-boca-pie. El resultado fue positivo para IgG de ambos serotipos. Además, se realizó cultivo de exudado faríngeo 
virológico con resultado negativo.

Diagnóstico
Enfermedad mano-pie-boca del adulto.
Lesiones impetiginizadas.

Tratamiento
Se pauta tratamiento con amoxicilina/ácido clavulánico 500/125 mg durante una semana para resolución de lesiones 
impetiginizadas y paracetamol 1 gr si malestar general. 

Evolución
Resolución de las lesiones. 
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Comentario1-4

La enfermedad boca-mano-pie (EBMP) es una entidad causada por una infección enterovírica, destacando Coxsackie 
A16 (CVA16) y enterovirus A71. Suele presentarse clínicamente con odinofagia asociada a un enantema que se inicia 
en lengua y mucosa oral, en forma de eritema, que evoluciona a vesículas y úlceras superficiales. El exantema que 
aparece en manos, pies, nalgas se inicia también como maculopápulas y/o vesículas. Las lesiones suelen permanecer 
3-4 días, sin dolor o prurito asociado. A pesar de su buen pronóstico pueden aparecer complicaciones como meningitis 
o encefalitis. 
Afecta típicamente a niños menores de 5 años en primavera y otoño con una prevalencia mucho menor en adultos. 
Únicamente el 1 % de los adultos infectados presenta manifestaciones clínicas. CVA6 se ha descrito como causante de 
EMBP atípica en adultos, con una expresión vesiculoampollosa difusa de la enfermedad y con presencia de máculas 
pseudopurpúricas en palmas y plantas. Esta entidad puede recordar a la varicela pudiendo presentar ambas afectación 
del polo cefálico. 
En nuestro paciente se sospechó EBMP ante el cuadro clínico, el contacto con su familiar y el hecho de haber pasado la 
varicela. Posteriormente se confirmó mediante analítica. 
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Figura 1. 
Máculas pseudopurpúricas 
en región calcánea. 



21 304304No solo en niños

Figura 2. 
Pápulo-vesículas con costras 
melicéricas en zona perioral.
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Anamnesis
Acude a urgencias de Dermatología un varón de 30 años con antecedentes personales de infección por VIH bien 
controlado con tratamiento antirretroviral. Refiere aparición de lesiones cutáneas en ambas extremidades superiores 
en forma de placas eritematosas de un mes de evolución. Una semana después, aparece una lesión bien delimitada 
en la zona de la barbilla, pruriginosa, que ha ido aumentando de tamaño progresivamente hasta hacerse de grandes 
dimensiones.
Ha recibido múltiples tratamientos con antibióticos orales (ciprofloxacino 500 mg, cefalexina 500 mg y clindamicina 
150 mg), antibióticos vía intramuscular (ceftriaxona), antibióticos tópicos (ácido fusídico) y corticoides tópicos de alta 
potencia sin mejoría de las lesiones. 
Niega contacto con animales, viajes recientes a otros países, estancias en zonas de campo o introducción de nuevos 
fármacos. No convivientes afectos.
No refiere fiebre, sensación distérmica ni ninguna clínica en la anamnesis por aparatos. 

Exploración física
Presenta en ambos brazos dos pequeñas placas eritematosas de 1 cm de diámetro aproximado con descamación 
superficial.
En la zona del mentón, se observa gran placa eritematosa mal delimitada, infiltrada y empastada a la palpación, de 8x8 
cm de diámetro con pústulas y nódulos palpables. Presenta erosiones con costras y pull test positivo, con algunas zonas 
de alopecia. (Figura 1).
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No se palpan adenopatías laterocervicales. 
Además, el paciente muestra iconografía en la que se observa una gran placa impetiginazada con costras de aspecto 
melicérico que afectan a toda la extensión de la barba ya resueltas en el momento de la exploración física en urgencias.

Exploraciones complementarias
Se realiza un exudado de la pústula para cultivo bacteriológico y fúngico.
Se realiza un rascado de la lesión con toma de escamas para cultivo.

Diagnóstico
El cultivo bacteriológico fue negativo mientras que en el cultivo fúngico del exudado de la pústula se aísla un hongo 
filamentoso: Trichophyton tonsurans, por lo que se diagnostica al paciente de tiña inflamatoria de la barba. 

Tratamiento
Ante la sospecha inicial de tiña inflamatoria de la barba por la clínica del paciente y el aspecto de las lesiones, se decide 
iniciar tratamiento empírico con terbinafina 250 mg oral durante 28 días y oxitetraciclina tópica 2 veces al día durante 
una semana hasta obtener resultados de los cultivos tomados en urgencias.
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Evolución
El paciente acude pasado un mes de la primera visita a consultas externas de dermatología. Presenta desaparición de las 
lesiones de los brazos y mejoría de la lesión del mentón, con disminución del tamaño y reaparición de pelo en las zonas 
con alopecia previa, pero persistencia de eritema e infiltración (figura 2). Dado que en el cultivo el hongo filamentoso es 
sensible a terbinafina 250 mg, se decide prolongar el tratamiento durante un mes más.
Tras dos meses de tratamiento con terbinafina 250 mg oral, persiste una lesión de tamaño considerable, eritema y 
edema por lo que se decide cambiar tratamiento a itraconazol 100 mg cada 12 horas durante dos semanas, terbinafina 
tópica y prednisona 10 mg al día hasta próximo control pasados 14 días desde el inicio del nuevo tratamiento, en el que 
finalmente se observa mejoría de las lesiones con práctica resolución de estas. 

Comentario1-4

La dermatofitosis es una entidad poco frecuente en los adultos dado que suele aparecer con mayor frecuencia en la 
edad pediátrica. Se debe hacer un buen diagnóstico diferencial con algunas entidades de características inflamatorias 
como el lupus discoide o el liquen plano pilaris, pero sobre todo con la pseudofoliculitis de la barba o psicosis crónica 
de la barba, que cursa con clínica similar y suele ser consecuencia del afeitado en varones de mediana edad. Para ello 
es importante hacer una buena anamnesis del paciente y las pruebas complementarias pertinentes. Ante la sospecha 
de infección tanto bacteriana como fúngica, se debe realizar una correcta toma de muestras teniendo en cuenta los 
tratamientos previos que ha realizado el paciente. 
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En caso de aplicación de corticoides tópicos se puede enmascarar la lesión inicial y obtener un falso negativo en el 
resultado del cultivo, conociéndose como tiña incógnito. 
La tiña inflamatoria de la barba se beneficia de tratamientos prolongados por vía oral para obtener mejores resultados y 
disminuir las secuelas. En el caso de nuestro paciente, pese presentar una infección VIH bien controlada, ha presentado 
una evolución tórpida que ha requerido varios antifúngicos orales durante tiempo prolongado para su completa 
resolución.
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Figura 1. 
Placa eritematosa infiltrada 
con pústulas en el momento 
del diagnóstico del paciente.
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Figura 2. 
Mejoría de la lesión en el 
mentón tras un mes de 
tratamiento con terbinafina 
250 mg vía oral y antibiótico 
tópico.
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Anamnesis
Varón de 40 años, de origen italiano, que acude a urgencias por lesiones inguinales de tres semanas de evolución, 
dolorosas al roce. Él relaciona claramente su aparición con un ciclo antibiótico de amoxicilina que ha recibido en el 
contexto de una cirugía maxilofacial. Pocos días después de iniciar dicho tratamiento, le aparecen pequeñas lesiones 
en ambas ingles. Tras realizar varios tratamientos con corticoides y antibióticos, tanto tópicos como sistémicos, las 
lesiones han ido extendiéndose, por lo que decide acudir a urgencias de dermatología en nuestro centro.
En todo este tiempo, el paciente no ha presentado fiebre ni signos sistémicos de infección en la anamnesis por aparatos. 
Las lesiones no han sangrado ni han supurado. Niega haber mantenido relaciones sexuales de riesgo. No tiene ningún 
antecedente de interés ni toma medicación habitualmente. 

Exploración física
En ambos pliegues inguinales se observan pápulas y nódulos eritematosos, de localización perifolicular, indurados y 
dolorosos a la palpación, sobre una base eritematosa. Además, presenta pústulas foliculocéntricas. Los genitales se 
encuentran respetados, y no se observan ampollas, ni orificios sugestivos de trayectos fistulosos supurativos.  No 
presenta alteraciones ungueales en manos ni pies. 

Exploraciones complementarias
El paciente aporta una analítica sanguínea en la que no se observan alteraciones significa-tivas, y las serologías para 
VHB, VHC, sífilis y VIH resultan negativas.



23 Un paciente y un diagnóstico con un mismo origen: Italia 316

Dermatosis 
infecciosas

Se decide en este momento tomar una biopsia. La anatomía patológica revela un infiltrado inflamatorio mixto por toda 
la muestra, con numerosos neutrófilos en los folículos pilosos, tanto en su interior como alrededor del folículo. Con la 
técnica PAS se observan hifas compatibles con estructuras fúngicas.

Diagnóstico
Foliculitis neutrofílica con relación a infección fúngica, compatible con granuloma de Majocchi.

Tratamiento
Se pauta tratamiento con terbinafina oral 250 mg una vez al día durante dos meses.

Evolución
Se cita al paciente para revisión en consultas de dermatología, y un mes después de haber iniciado el tratamiento con 
terbinafina muestra una importante mejoría de las lesiones y del dolor.

Comentario
Las infecciones por hongos son un motivo de consulta muy habitual en dermatología. Tanto los dermatofitos como 
Candida spp. suelen afectar únicamente a los estratos superficiales de la epidermis. Pero existen ocasiones en las que, 
por ruptura de los folículos, pueden llegar a producir infecciones más profundas, como en el caso presentado. 
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La perifoliculitis nodular se caracteriza por papulopústulas o nódulos granulomatosos debidos a una foliculitis profunda, 
con alteración de la pared folicular. Su agente etiológico más frecuente es el dermatofito antropófilo Trycophorum 
rubrum. Es una patología más frecuente en inmunodeprimidos y en mujeres que rasuran sus piernas y que presentan 
una onicomicosis concomitante. Histológicamente puede mostrar una reacción granulomatosa. Granuloma de Majocchi 
es el epónimo que recibe, en honor al dermatólogo italiano que describió la enfermedad, esta foliculitis neutrofílica.1, 2.
El conocimiento de estas presentaciones no tan típicas de las micosis cutáneas resulta de gran interés en dermatología, 
de cara a un diagnóstico precoz y a un correcto abordaje terapéutico desde el inicio del cuadro. 
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Figura 1. 
Pápulas y nódulos de aspecto 
inflamatorio sobre una base 
eritematosa en ambas ingles, 
que respetan el pliegue 
inguinal.
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Figura 2. 
Múltiples costras 
marronáceas-melicéricas, de 
distinto tamaño, en ambos 
muslos. 
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Anamnesis
Un varón de 43 años con recaída de leucemia aguda mieloide tras trasplante alogénico fue ingresado en hematología 
por presentar fiebre y clínica respiratoria en el contexto de una neumonía necrotizante. Durante el ingreso, se solicitó 
valoración a dermatología por una lesión única en miembro inferior izquierdo, asintomática, de un mes de evolución. 

Exploración física
A la exploración se observó un nódulo único eritematovioláceo, infiltrado, de unos 3 cm de diámetro con costra necrótica 
en su superficie en cara pretibial de pierna izquierda. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia cutánea evidenciándose infiltración dérmica y subcutánea de leucemia mieloide aguda con 
inmunofenotipo CD 34+, mioloperoxidasa +, CD 117+, y CD4+. Asimismo, una biopsia para triple cultivo de bacterias, 
hongos y micobacterias evidenció infección por Fusarium solani.

Diagnóstico
El diagnóstico fue de infiltración leucémica cutánea de leucemia aguda mieloide asociado a infección de partes blandas 
por Fusarium solani. 
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Tratamiento
Se pautó tratamiento con anfotericina B liposomal a dosis de 5 mg/kg intravenoso asociado a voriconazol.

Evolución
La evolución fue fatal con fallecimiento del paciente por empeoramiento clínico secundario al cuadro infeccioso y a la 
progresión extramedular de su proceso hematológico de base.

Comentario1-5

La leucemia cutis consiste en una infiltración de la piel por leucocitos neoplásicos. Aunque puede verse en diversos 
trastornos clonales hematológicos, la entidad donde se observa con mayor frecuencia es en la leucemia aguda mieloide. 
Implica un factor de mal pronóstico al tratarse de una progresión extramedular del proceso hematológico.  
Fusarium es un género de hongos de distribución universal, que en pacientes inmunocomprometidos puede producir 
infecciones sistémicas potencialmente graves al diseminarse el microorganismo desde la puerta de entrada. La especie 
fusarium solani es especialmente virulenta al tratarse de un hongo angioinvasor con tendencia a producir trombosis 
y necrosis tisular. La clínica de la infección sistémica consiste en fiebre persistente en paciente neutropénico que no 
responde a antibioterapia de amplio espectro, y, aunque puede afectar a cualquier órgano, se acompaña de lesiones 
cutáneas en dos tercios de los pacientes. Estas lesiones característicamente son nódulos subcutáneos eritematovioláceos 
con tendencia a la necrosis central progresiva. Destacamos la importancia de reconocer estas lesiones para poder 
realizar un diagnóstico y tratamiento precoz que pueda salvar la vida de estos pacientes. 
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Figura 1. 
Lesiones eritematosas 
redondeadas con collarete 
descamativo en palmas.
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Anamnesis
Mujer de 74 años, sin antecedentes personales relevantes, que presenta una lesión cutánea pruriginosa en zona 
abdominal desde hace 5 días, que empezó como un grano pero que se ha migrado progresivamente de manera 
serpenteante. No presenta dolor. No fiebre ni sensación distérmica. Niega picaduras de insecto o viajes recientes. No 
inicio de nueva medicación. No otra sintomatología general ni cutánea.

Exploración física
Presenta una mancha eritematosa, con morfología circular de 2 cm de diámetro, de localización supraumbilical derecho, 
continuada de un trayecto eritematoso con morfología serpiginosa, de 1 cm de grosor, y de recorrido en dirección a axila 
izquierda. No indurado ni infiltrado. No calor local. No dolorosa a la palpación. No vesículas, ampollas ni pústulas. No otra 
sintomatología cutánea. No otras lesiones cutáneas en otra localización.

Exploraciones complementarias
Debido al buen estado general y a la falta de signos de alarma, no se le realizaron pruebas complementarias.

Diagnóstico
Linfangitis en tronco secundaria a posible picadura.
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Tratamiento
Se pautó Amoxicilina con ácido clavulánico 1 g/125 cg cada 8 horas, vía oral, durante 7 días y Paracetamol 650 mg cada 
8 horas si dolor.

Evolución
Tras varios días después de haber recibido el tratamiento con antibiótico sistémico, la paciente experimentó una mejoría 
sustancial de la clínica dermatológica de manera progresiva, con una resolución total del cuadro a los 8 días.

Comentario1-1

La linfangitis aguda es un cuadro provocado por la inflamación de los vasos linfáticos en su recorrido hacia los ganglios 
linfáticos. Habitualmente se provoca por una infección bacteriana, habitualmente el Streptococcus pyogenes, en la piel 
lo que provoca la inoculación del patógeno en la vía linfática. Suele acompañarse de fiebre y malestar general. En los 
casos de linfangitis, siempre hay que tener en mente para descartarlos la linfangitis nodular, producida por patógenos 
como el Sporothrix schenckii o la nocardia spp, o la linfangitis neoplásica.
El drenaje linfático en la localización supraumbilical puede ir a los ganglios linfáticos situados en la región inguinal, que 
están más cercanos, o dirigirse a los ganglios linfáticos de la axila, como ocurre en nuestro caso, dando esta imagen tan 
curiosa. 
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Figura 1. 
Mancha eritematosa con 
centro más purpúrico con 
morfología circular de 2 
cm de diámetro, situada 
en región supraumbilical 
derecha, y que se continúa de 
un trayecto eritematoso con 
morfología serpiginosa y de 
recorrido en dirección a axila 
izquierda cruzando la mama 
izquierda en su camino.
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Anamnesis
Un paciente de 30 años acudió a urgencias presentando lesiones cutáneas asintomáticas en tronco de unas 48 
h de evolución, sin clínica sistémica asociada. Además, refería fisura anal que no había curado en 3 – 4 semanas. 
Había practicado relaciones sexuales receptivas sin preservativo con pareja no habitual hacía aproximadamente 1 
mes. Con la sospecha clínica de secundarismo luético, se solicitó estudio serológico que confirmó el diagnóstico de 
sífilis secundaria. A las 2 h de habérsele administrado penicilina i. m., volvió a acudir a urgencias por malestar general, 
mialgias, fatiga, escalofríos, y acentuación de lesiones cutáneas. Comentaba además sensación distérmica y febrícula 
de 37,2 °C termometrada en domicilio

Exploración física
A la exploración, presentaba un exantema maculopapuloso con lesiones eritematodescamativas, localizadas de 
forma preferente en cara anterior y posterior de tronco, cuello y frente. A nivel de rafe anal posterior presenta úlcera 
mínimamente indurada de bordes sobreelevados con fondo limpio.

Exploraciones complementarias
En la analítica realizada únicamente destacaba discreta neutrofilia relativa (86,8 %), con linfopenia tanto absoluta (0,6 x 
1000/μl) como relativa (8,8 %,). Se realizó además un ECG, sin hallazgos patológicos.
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Diagnóstico
Con estos datos, el diagnóstico fue de reacción de Jarisch Herxheimer.

Tratamiento
Se administró tratamiento analgésico y antipirético, manteniéndose el paciente en observación durante las horas 
posteriores. 

Evolución
La sintomatología sistémica se resolvió por completo, volviendo las lesiones cutáneas también a aspecto inicial, con una 
coloración más tenue. 

Comentario1-3

La reacción de Jarisch-Herxheimer es un cuadro clínico transitorio que ocurre cuando un paciente infectado por 
espiroquetas recibe tratamiento antibiótico.  
La patogenia subyacente consiste en una reacción inflamatoria aguda desencadenada al liberarse al torrente sanguíneo 
distintas toxinas y citoquinas secundariamente a la acción de dicho tratamiento sobre las bacterias. La presencia de una 
mayor cantidad de espiroquetas supone un riesgo mayor de que aparezca el cuadro, habiéndose observado una mayor 
frecuencia en los casos de sífilis precoz que en los de sífilis tardía. 
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Por otra parte, es más frecuente que ocurra con penicilina que con otros antibióticos como la doxiciclina. La razón 
es que el efecto bactericida de la primera, frente al efecto bacteriostático de la segunda, hace que se liberen mayor 
cantidad de sustancias tóxicas a la sangre. 
La clínica característica consiste en fiebre, escalofríos, náuseas o vómitos y exacerbación del exantema cutáneo. En 
general, se trata de un fenómeno leve y autolimitado. 
Puede prevenirse mediante la administración de anticuerpos anti-TNFα y corticoides en algunos casos. La premedicación 
con otros fármacos como paracetamol o metamizol disminuye los síntomas y la duración del cuadro clínico, pero no 
permite prevenirlo. 
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Figura 1. 
Exantema maculopapuloso 
(cara anterior de tronco).
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Figura 2. 
Exantema maculopapuloso 
(espalda).
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Anamnesis
Mujer de raza asiática y 18 años de edad que no presentaba antecedentes médicos de interés. Consultaba por lesiones 
cutáneas en ambas manos de más de 1 año de evolución. Habían comenzado en la mano derecha y posteriormente se 
extendieron a la extremidad contralateral haciéndose bilaterales. La paciente refería prurito, siendo tratada desde su 
médico de Atención Primaria con crema de propionato de clobetasol al 0.05 % sin mejoría, o incluso empeoramiento. 
En la anamnesis dirigida la paciente declaró tener dos gatos como animales domésticos.

Exploración física
Presentaba placas eritematosas y serpiginosas, tanto en dorso como en palma de la mano derecha, con bordes más 
inflamatorios y sobreelevados ligeramente descamativos (figura 1). En la mano izquierda presentaba lesiones de similares 
características (figura 2). Asimismo, se podían observar pápulas dispersas por ambas extremidades. 

Exploraciones complementarias
Se realizó un test directo de hidróxido de potasio (KOH) del raspado de la piel afecta observando filamentos septados y 
ramificados hialinos, de bordes regulares y nítidos, característicos de los dermatofitos. Además, el cultivo microbiológico 
fue positivo para Trichophyton rubrum. 

Diagnóstico
Tiña incógnita de manos bilateral
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Tratamiento
La paciente recibió tratamiento con terbinafina oral 250 mg al día y sertoconazol crema al 2 % cada 12 horas durante 4 
semanas. 

Evolución
Tras el mes de tratamiento las lesiones de ambas manos se habían resuelto al completo y el prurito había desaparecido.  
No presentaba clínica de micosis en otras regiones de la piel o uñas. 

Comentario
La tiña incógnita es un término utilizado por primera vez por Ive y Marks en 1968 para describir el cuadro clínico resultante 
de tratar una tiña, en general de piel glabra, con cremas de corticoesteroides1. Esto modifica la extensión y el aspecto 
morfológico característico de la enfermedad, con aplanamiento de los bordes y pérdida de las escamas superficiales. 
Puede producirse en cualquier localización, aunque lo hace con mayor frecuencia en la cara2. El diagnóstico es 
fundamentalmente clínico, sin embargo, se debe realizar una confirmación microbiológica mediante el raspado de las 
escamas. Se puede realizar un examen directo con KOH para la identificación de los elementos fúngicos y posterior 
aislamiento por cultivo para la filiación del hongo3. El tratamiento definitivo de esta entidad suele requerir el uso de 
antifúngicos orales, en combinación o no, de preparados tópicos, de 2 a 4 semanas4. 
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Figura 1. 
Grandes placas de 
configuración serpiginosa 
extendidas por la cara dorsal 
y palmar de la mano derecha 
con borde sobreelevado y 
ligeramente descamativo.
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Figura 2. 
Lesiones de similares 
características, aunque de 
menor tamaño, sobre la mano 
contralateral. 
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Anamnesis
Paciente mujer de 13 años con antecedente personal de cirugía para la escoliosis, sin alergias medicamentosas 
conocidas y sin tratamientos habituales. Acude a urgencias por aparición de un exantema levemente pruriginoso de 24 
horas de evolución. Las lesiones cutáneas se iniciaron en extremidades superiores, desde donde se han generalizado 
para afectar a las cuatro extremidades, preferentemente a las superficies extensoras, palmas y plantas. La paciente 
refiere odinofagia de 3 días de evolución a la que no ha prestado importancia y para la que no ha tomado ningún 
tratamiento, sin otra sintomatología catarral añadida. 
No ha realizado paseos por el campo ni recuerda picaduras recientes. Hace un mes presentó un episodio de herpes 
labial autolimitado. Niega introducción reciente de nuevos fármacos. Ha estado conviviendo con dos perros, uno de 
ellos recientemente adoptado desde una finca rural. No síntomas similares en convivientes. 

Exploración física
La paciente presenta buen estado general, está afebril, eupneica y hemodinámicamente estable. La exploración 
cardiopulmonar y abdominal es completamente normal. 
En la exploración dermatológica, presenta pápulas eritematosas planas, no confluentes, algunas de ellas asociadas a 
vesículas incipientes. Estas lesiones se distribuyen de forma simétrica en las cuatro extremidades, aunque afectando 
preferentemente a nalgas, superficies extensoras (figura 1), palmas y plantas (figura 2). En glúteos y rodillas presenta 
algunas petequias aisladas. Presenta fenómeno de Koebner positivo (figura 1). 
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Al examinar la cavidad oral, se observan las amígdalas hiperémicas, con petequias puntiformes en la cara interna del 
labio inferior, paladar blando y mucosa yugal. No presenta vesículas ni erosiones. 

Exploraciones complementarias
Se realiza una analítica de sangre urgente. En la bioquímica se objetiva un leve aumento de transaminasas GPT y GGT, 
con incremento moderado de LDH. El hemograma es normal. Como reactantes de fase aguda, la VSG está elevada, con 
valores de Proteína C Reactiva en rango de la normalidad. La serología es negativa para virus hepatotropos, VIH y sífilis, 
pero la IgM anti-VEB (VCA) resulta positiva, con IgG anti-VEB (NA) negativa.

Diagnóstico
Con la exploración física y el resultado de la analítica urgente, la paciente fue diagnosticada de Síndrome de Gianotti-
Crosti (SCG) debido a infección aguda por virus de Epstein-Barr (VEB). 

Tratamiento
Se pautó tratamiento con corticoides tópicos (metilprednisolona aceponato) en formulación de emulsión cutánea para 
facilitar su aplicación en toda la superficie corporal afectada. Este tratamiento se mantuvo durante 2 semanas. Además, 
se pautaron antihistamínicos a demanda como coadyuvante en el tratamiento del prurito. 
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Evolución
La paciente volvió a urgencias tres días después por empeoramiento de las lesiones cutáneas y del prurito, por lo que 
se añadió un ciclo corto de corticoides orales al tratamiento. Un mes después del inicio del exantema, las lesiones 
cutáneas han ido mejorando progresivamente, aunque aún no se han resuelto del todo, mientras que el prurito sí que 
ha desaparecido por completo.  

Comentario
Ante los exantemas con afectación palmoplantar, solemos pensar directamente en las etiologías clásicas: sífilis 
secundaria, sarampión, escarlatina, rickettsiosis y enfermedad por mordedura de rata. Además, en este caso incluimos 
en el diagnóstico diferencial la enfermedad de boca-mano-pie y el eritema multiforme1,2  dada la afectación palmoplantar 
y el antecedente de herpes labial, ya que en fases precoces puede presentar esta morfología papular sin lesiones 
dianiformes aún. 
Aunque la afectación palmoplantar no sea la manifestación más característica del síndrome de Gianotti-Crosti, su 
presencia tampoco lo excluye2. Por tanto, como el resto de manifestaciones clínicas sí que eran muy características y 
sugestivas de SCG y la serología mostró una infección aguda por VEB, finalmente se llegó a este diagnóstico. 
El síndrome de Gianotti-Crosti, o acrodermatitis papulosa de la infancia, está causado principalmente por el virus de la 
hepatitis B o por el virus de Epstein-Barr, aunque con el avance de la vacunación frente al primero, el VEB se ha convertido 
actualmente en la causa más frecuente.3 No obstante, se han descrito multitud de etiologías, desde otros virus hasta 
infecciones bacterianas e incluso por las propias vacunas, tanto de microorganismos vivos como de microorganismos 
muertos o subunidades. 3
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Figura 1. 
Se observan pápulas planas 
de color rojizo localizadas 
preferentemente en 
extremidades (a), glúteos (b) 
y áreas de extensión (c). Las 
lesiones presentan fenómeno 
de Koebner (d).
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Figura 2. 
Las palmas y plantas también 
estaban afectadas en el caso 
de esta paciente. 
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Anamnesis
Paciente mujer de 33 años, originaria de Colombia y residente en España desde hace 12 meses. Como antecedentes 
personales destacan sobrepeso, asma estacional para la que tiene prescrito salbutamol a demanda, endometriosis y un 
episodio de artritis del carpo seronegativa años atrás. Asimismo, relata intervenciones quirúrgicas en su país de origen 
para una apendicectomía y lipotransferencia glútea. Debuta, sin desencadenante aparente, con un cuadro insidioso y 
progresivo de adenopatías axilares y fiebre de 2 meses de evolución. Posteriormente, asocia deterioro del estado general 
con astenia, anorexia, artralgias, caída del cabello y aparición de pápulas y nódulos difusamente distribuidos por la 
superficie corporal. La clínica mejoraba parcial y temporalmente con la administración de corticoterapia y antibióticos, 
pero volvía a aparecer al poco tiempo de terminar el tratamiento con igual o mayor intensidad, condicionando 
numerosas visitas a urgencias e ingresos hospitalarios en hasta dos centros de distintas provincias. 
Durante los ingresos se indaga en los antecedentes epidemiológicos y en el contexto social de la paciente, constatando 
que vive en un entorno rural (con animales domésticos y frecuentes picaduras de insectos), y el consumo habitual de 
tabaco (4 cigarrillos/día) y alcohol (4 UBE/semana), así como esporádico de otros tóxicos (cocaína inhalada). Había 
comenzado una relación con una nueva pareja hacía pocos meses con quien mantenía relaciones sin protección. No 
había utilizado nuevos fármacos recientemente, ni se le conocían alergias a medicamentos o productos sanitarios. No 
había realizado viajes al extranjero desde su llegada a España.
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Exploración física
A nuestra valoración, la paciente presentaba un rash malar acompañando a múltiples pápulas y nódulos difusamente 
distribuidos por la superficie corporal, en tronco, espalda, y extremidades (fundamentalmente a nivel de la raíz de los 
miembros). Estas lesiones respetaban el cuello y la cara, así como las palmas y plantas, y se encontraban en distintos 
estadios evolutivos, presentando algunas de las más incipientes un aspecto pseudo-ampolloso o eritema multiforme-
like, aunque progresarían finalmente hacia nódulos bien definidos y dolorosos (figura 1).

Exploraciones complementarias
Como exploraciones complementarias se cursaron multitud de estudios analíticos a lo largo de las sucesivas consultas 
en urgencias y de los ingresos hospitalarios, destacando una marcada elevación de leucocitos (recuentos de hasta 
28.000 células/µL) a expensas de polimorfonucleares y de los reactantes de fase aguda (PCR hasta 420 mg/L, VSG hasta 
127 mm/hora) conservando la procalcitonina en torno al límite superior de la normalidad. El Factor Reumatoide apareció 
levemente elevado en tan sólo una analítica, volviendo después a negativizarse y, de igual modo, las detecciones de 
autoanticuerpos fueron negativas para ANA, ENA, ANCA, DNAds, ACPA y MBG. El resto de los parámetros estudiados 
fueron también normales (ionograma incluyendo calcemia, función renal y hepática, niveles de vitaminas y ECA, 
actividad de la Glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, proteinograma y fracciones de inmunoglobulinas, test de Coombs y 
crioglobulinas, hemograma y subpoblaciones linfocitarias, coagulación, bioquímica y sedimento en orina). 
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Se realizaron varias pruebas de imagen, incluyendo radiografía de tórax y ecografía transtorácica (ETT) sin hallazgos 
patológicos, y un body-TAC que mostró adenopatías biaxilares reactivas, así como un nódulo de 8 mm en mama derecha 
que mediante ecografía se filió también como adenopatía reactiva.
Con respecto al estudio de serologías de la paciente, en un primer momento se evidenció IgM+ para Borrelia burdgorferi 
y para Rickettsia conorii, aunque estos parámetros se negativizaron en sucesivos controles sin dar lugar a positivización 
de IgG. Otros microorganismos cuyo estudio reveló IgM+ fueron Mycoplasma pneumoniae, Chlamydophila pneumoniae 
(también IgG+), virus del dengue (también IgG+ y antígeno NS1 negativo) y chikungunya. La serología para el virus zika 
reveló IgG+, del mismo modo que para el Strongiloides stercolaris que también obtuvo un cultivo en heces positivo. 
En contraposición, cultivos de otros focos fueron negativos incluyendo un urocultivo y dos hemocultivos. Igualmente, 
fueron negativos los estudios restantes para Lúes, Chlamydia spp., Neisseria gonorrhoeae, Mycoplasma genitalum y 
M. hominis, Trichomonas vaginalis, Ureaplasma urealyticum, Bordetella spp., Haemophilus influenzae, Streptococcus 
pneumoniae, Coxiella burnetti, Brucella, Rickettsia slovaca y R. typhi, Legionella pneumophila, Toxocara canis, Trypanosoma 
cruzi, leishmaniasis (frotis normal) y tuberculosis (IGRA negativo); así como para los virus CMV, VHS, VVZ, VEB, Rubeola, 
Sarampión, VHB, VHC, SARS-CoV-2, Parvovirus B19, y VIH.
Durante los meses del estudio, se realizaron hasta dos biopsias de las lesiones cutáneas con distintas técnicas de 
tinción. La primera mostró una vasculitis linfoplasmocitaria asociada a lipodistrofia sugerente de una paniculitis lúpica, 
sin granulomas ni cambios propios de malignidad o de la enfermedad de Lyme. 
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La segunda, por su parte, reveló invasión de polimorfonucleares perineural y perivascular, superpuestos a un infiltrado 
inflamatorio crónico con multitud de agregados difusos de histiocitos con citoplasma espumoso, microvacuolado, con 
gran cantidad de bacilos Ziehl-Neelsen positivos en su interior (figura 2).

Diagnóstico
A lo largo de las sucesivas visitas e ingresos se habían considerado dentro del diagnóstico diferencial numerosos 
procesos de distinta naturaleza: neoplásica y paraneoplásica; inflamatoria (sarcoidosis, Sd. de Sweet, Lupus, vasculitis, 
enfermedad de Still…); infecciosa (endocarditis, abscesos y colecciones, espondilitis y osteomielitis…); inducidos por 
fármacos y sustancias (cocaína); y otros cuadros como el Kikuchi-Fujimoto o el eritema multiforme. 
Todas las hipótesis se fueron descartando mediante las correspondientes pruebas complementarias según lo descrito. 
Finalmente, la anatomía patológica de la segunda biopsia, junto con la clínica de la paciente, fue compatible con un 
eritema nodoso leproso (ENL) o leprorreacción tipo 2, siendo la paciente diagnosticada de lepra lepromatosa (LL) o 
multibacilar (MB).

Tratamiento
Durante el diagnóstico diferencial, la paciente fue tratada con distintos ciclos de corticoides (prednisona, 
metilprednisolona), antibióticos (amoxicilina-clavulánico, clindamicina, meropenem, levofloxacino, doxiciclina), AINE y 
otros fármacos como ivermectina, hidroxicloroquina y loratadina. 
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Tras el diagnóstico definitivo, se prescribieron dosis altas de prednisona en pauta descendente para paliar la 
sintomatología de la leprorreacción, y con triple terapia rifampicina 600 mg/mes, clofazimina 50 mg/día más 300 mg/
mes, y dapsona 100 mg/día durante 12 meses.

Evolución
La paciente fue seguida consultas externas de Dermatología - Enfermedades Infecciosas con adecuada adherencia al 
tratamiento y evolución favorable sin nuevas complicaciones a lo largo de los meses sucesivos hasta que se perdió el 
seguimiento por regreso a su país de origen.

Comentario1-11

Paciente mujer de 33 años, colombiana de origen y residente en área rural en España desde hacía 1 año. Debuta con 
una clínica insidiosa de fiebre alta, adenopatías, y nódulos cutáneos dolorosos que condicionó un progresivo deterioro 
del estado general, con numerosas visitas a servicios de urgencias hospitalarios e ingresos, dada la recurrencia e 
intensificación del cuadro pese a distintos ciclos de tratamiento antibiótico y antinflamatorio. Mediante un abordaje 
multidisciplinar llevado a cabo entre Medicina Interna, Enfermedades Infecciosas y Dermatología, se cursó un amplio 
estudio incluyendo pruebas de laboratorio, de imagen y biopsias cutáneas. Se descartaron numerosos procesos de 
distinta naturaleza (neoplásica, inflamatoria, etc.) a la par que cobraba fuerza la etiología infecciosa, y más concretamente 
la hipótesis de un estado hiperinmune en base a los resultados obtenidos en serologías con IgM+ frente a multitud de 
microorganismos. 



29 Adenopatías, fiebre y nódulos cutáneos de curso recidivante. Un diagnóstico diferencial complejo. 357

Dermatosis 
infecciosas

La anatomía patológica de las lesiones cutáneas reveló, finalmente, la presencia de bacilos Ziehl-Neelsen positivos, 
siendo diagnosticada de lepra lepromatosa con leprorreacción tipo 2, y evolucionando satisfactoriamente con el 
tratamiento. 
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Figura 1. 
Eritema malar (A) y multitud 
de nódulos cutáneos 
dolorosos dispersos en 
tronco (B), espalda (C), 
miembros superiores (D) e 
inferiores (E).
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Figura 2. 
Estudio de Anatomía 
Patológica (H&E y Ziehl-
Neelsen) evidenciando 
polimorfonucleares con 
invasión perineural (A), un 
infiltrado inflamatorio de 
histiocitos de citoplasma 
vacuolado (B), y numerosos 
bacilos en su interior (C). 
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Anamnesis
Mujer de 68 años, con antecedentes de tuberculosis pulmonar tratada, sin otras comorbilidades ni tratamientos 
concomitantes, que consulta por lesiones cutáneas pruriginosas, no dolorosas, de 3 meses de evolución. Fue valorada 
en el mes previo por su médico de familia, siendo diagnosticada de herpes zoster y recibió tratamiento con Valaciclovir 
500 mg cada 8 horas durante una semana junto a la aplicación tópica de fomentos de sulfato de cobre hasta el 
momento actual, sin referir mejoría sintomática. No asocia fiebre ni otra sintomatología sistémica. Niega la toma de 
fármacos previa la aparición de las lesiones. Relata un episodio herpes zoster hace varios años. 

Exploración física
Se objetiva la presencia de pápulas eritemato-violáceas poligonales de superficie plana y brillante, algunas de ellas con 
escamas finas adherentes, que en ciertas zonas confluyen formando placas. No se observan vesículas ni costras. Las 
lesiones se distribuyen siguiendo los dermatomas T6-L2 izquierdos (figura 1A). No presenta afectación de mucosas oral 
ni genital. 

Exploraciones complementarias
La dermatoscopia de algunas lesiones permite observar la presencia de líneas blanquecinas sobre un fondo eritematoso, 
compatibles con estrías de Wickham (figura 1B).
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Se realizó una biopsia cutánea que muestra una epidermis hiperplásica con crestas epidérmicas aserradas junto a un 
infiltrado inflamatorio liquenoide linfocitario provoca una degeneración vacuolar de la unión dermo-epidérmica (figura 
2). Además, se reconocen queratinocitos apoptóticos, conocidos como cuerpos de Civatte. También se observa una 
epidermis con hipergranulosis y una capa córnea compacta, ortoqueratósica.

Diagnóstico
Liquen plano zosteriforme.

Tratamiento
Iniciamos tratamiento con propionato de clobetasol tópico, una aplicación diaria sobre las lesiones durante 3 semanas.

Evolución
Al mes del tratamiento, la paciente mostró una evolución satisfactoria, pudiendo objetivar la resolución casi total de 
las lesiones, con control total del prurito. La exploración revelaba lesiones en fase residual con hiperpigmentación 
postinflamatoria.

Comentario1-3

El liquen plano (LP) es una dermatosis autoinmune mediada por linfocitos T, que puede afectar a la piel, anejos y mucosas. 
Clásicamente suele afectar las superficies flexoras de los miembros de forma simétrica y bilateral. 
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Las lesiones consisten en pápulas poligonales que, suelen confluir formando placas, planas, violáceas y pruriginosas. El 
liquen plano lineal es una variante clínica caracterizada por la distribución lineal de las lesiones. Este hecho puede ser 
debido a un fenómeno de Koebner, aunque en algunos casos, las lesiones siguen las líneas de Blaschko (LP Blashckoide) 
o los dermatomas. Esta última presentación recibe el nombre de liquen plano zosteriforme y se presenta como pápulas 
típicas liquenoides que pueden afectar cualquier dermatoma cutáneo, remedando un herpes zoster. El diagnóstico 
suele ser clínico. El estudio histopatológico revela datos característicos de liquen plano: una dermatitis liquenoide de 
interfase con infiltrado linfohistiocitoide en banda, con degeneración vacuolar de la capa basal, focos de hipergranulosis, 
hiperqueratosis ortoqueratósica, e hiperplasia epidérmica. El tratamiento incluye corticoides o inmunosupresores 
tópicos y sistémicos, con buen pronóstico y remisión espontánea sin tratamiento al año o dos años.
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Figura 1. 
A) Pápulas eritemato-
violáceas poligonales que 
se distribuyen siguiendo 
los dermatomas T6-L2 
izquierdos. B) Estrías de 
Wickham a la dermatoscopia.
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Figura 2. 
Epidermis hiperplásica 
con crestas epidérmicas 
aserradas junto a un infiltrado 
inflamatorio liquenoide 
linfocitario provoca una 
degeneración vacuolar de la 
unión dermo-epidérmica.



Bibliografía

37137101 Lesiones de distribución zosteriforme

Dermatosis en 
relación con la 
medicina interna

1. Weston G, Payette M. Update on lichen planus and its clinical variants. Int J Womens Dermatol [Internet]. 2015[citado 13 Mar 2019]; 
1(3): 140-149. Disponible en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5418875/

2. Gorouhi F, Davari P, Fazel N. Cutaneous and mucosal lichen planus: a comprehensive review of clinical subtypes, risk factors, 
diagnosis, and prognosis. Scientific Wold Journal [Internet]. 2014 [citado 15 Mar 2019]; vol.2014. Disponible en: https://www.ncbi.nlm.
nih.gov/pmc/articles/PMC3929580/ 

3. Suarez-Amor O, Ginarte M, Toribio J. Liquen plano blaschkoide. Actas Dermosifilogr. 2004; 95(3): 187-188

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5418875/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3929580/ 
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3929580/ 


372

Dermatosis en 
relación con la 
medicina interna

02
“Doctora, mi pierna está  
de colores”
Sara Plata Clemente 
Claudia Guerrero Ramírez
Pablo López Sanz
Cristina Faura Berruga



02 “Doctora, mi pierna está de colores” 373

Dermatosis en 
relación con la 
medicina interna

Anamnesis
Hombre de 60 años que acude a las consultas de Dermatología derivado desde Cirugía Vascular, por cambios de 
coloración en muslo izquierdo, asociado a dolor y a úlceras necróticas de 10 días de evolución. El paciente niega fiebre 
u otros síntomas sistémicos. Está en seguimiento por Cirugía Vascular por síndrome de Leriche (enfermedad oclusiva 
aortoiliaca), pendiente de cirugía de revascularización, en tratamiento con ácido acetilsalicílico 100 mg/día.

Exploración física
Se aprecia en muslo izquierdo placa eritematosa indurada a la palpación que se extiende hasta la rodilla, con retículo 
violáceo en su interior, y alguna úlcera con costra necrótica de pequeño tamaño (figuras 1 y 2). 

Exploraciones complementarias
Se solicita una analítica con bioquímica, hemograma, coagulación y autoinmunidad, resultando positivo el anticoagulante 
lúpico en dos determinaciones. También se realiza una biopsia cutánea, que es informada como epidermis con cambios 
isquémicos, en dermis e hipodermis áreas de hemorragia intersticial, con proliferación vénulo-capilar focalmente en 
dermis y en los septos de la hipodermis, CD31 y CD34 positivos.
Con la sospecha de microembolias de colesterol se realizó una biopsia cutánea en muslo que histológicamente mostraba 
un trombo fibrinoide en una arteria subcutánea con espacios aciculares asociados a células gigantes de tipo cuerpo 
extraño compatible con el diagnóstico. 
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Diagnóstico
Angioendoteliomatosis reactiva por síndrome antifosfolípido primario.

Tratamiento
Se suspende antiagregación, y se inicia anticoagulación con acenocumarol.

Evolución
Tras inicio de tratamiento anticoagulante, las lesiones cutáneas han mejorado de forma importante, quedando 
únicamente dos lesiones necróticas que están prácticamente cerradas. Está realizando fisioterapia para intentar aumentar 
la movilidad de la pierna,  que se ha quedado en semiflexión por la dermatoesclerosis residual. No ha presentado más 
episodios de  dolor. Continúa pendiente de cirugía de revascularización por síndrome de Leriche.

Comentario1-4

La angioendoteliomatosis reactiva se engloba dentro de las angiomatosis cutáneas reactivas, que son un grupo de 
lesiones vasculares, benignas y poco frecuentes, que aparecen en el contexto de varias enfermedades locales o 
sistémicas. No presenta predilección por sexos, y aunque es más frecuente en mayores de 60 años, existen casos 
publicados en todas las edades. Se ha asociado principalmente a infecciones, especialmente endocarditis bacterianas 
subagudas, pero también a embolismos por cristales de colesterol, pacientes con fístulas arteriovenosas, síndrome 
antifosfolípido, leucemia linfática crónica, gammapatías monoclonales y enfermos renales. 
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Se presenta como máculas o placas eritematovioláceas o purpúricas, de tamaño variable desde milímetros hasta más 
de 20 cm. 
En ocasiones se aprecian úlceras, necrosis o ampollas en las zonas lesionadas. Pueden presentar también clínica 
sistémica, que suele estar relacionada con el proceso basal. La característica histológica fundamental es un aumento 
intravascular de células endoteliales sin atipias con positividad para CD31 y CD34. No existe tratamiento específico para 
esta entidad, más que el de la enfermedad de base.
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Figura 1. 
Placa eritematosa indurada 
con retículo violáceo en su 
interior, y alguna pequeña 
úlcera con costra necrótica, 
en muslo izquierdo. 
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Figura 2. 
Lesiones de muslo izquierdo 
a mayor detalle.
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Anamnesis
Un varón de 65 años fue derivado a nuestra consulta por la aparición progresiva de múltiples lesiones cutáneas 
asintomáticas en tronco y raíz de extremidades de 3 meses de evolución. No refería cambios en su medicación habitual 
ni introducción de nuevos fármacos. Tampoco refería relaciones sexuales de riesgo, fiebre, síndrome constitucional ni 
cualquier otro tipo de clínica sistémica. 

Exploración física
A la exploración se evidenció una erupción compuesta por pápulas de 3-5 mm, eritematosas, simétricas, no pruriginosas 
y no descamativas (figura 1 y figura 2). No presentaba afectación palmoplantar ni de mucosas. No signo de Koebner. A 
la dermatoscopia se observaba un color eritematoamarillento en algunas de las lesiones. El signo de Darier fue negativo.

Exploraciones complementarias
Se realizó biopsia por punch en la que se observó una proliferación de células histiocitoides que expresaban CD68 
y CD163 sin expresión de CD1a, S100, ni actina de músculo liso; junto con un escaso infiltrado inflamatorio linfocítico 
perivascular. Tras los resultados de la biopsia se solicitó un análisis de sangre completo en el que se evidenció una 
alteración de la función renal (creatinina de 2,13 mg/dL y filtrado glomerular de 31,5 mL/min según la fórmula CKD-EPI), 
una ligera anemia con ferropenia (hemoglobina 10,6 g/dL, ferritina 16 ng/mL). 
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La serología para VIH, VHB, VHC y sífilis fue negativa. El proteinograma en suero mostró un discreto aumento de cadenas 
ligeras libres tanto kappa como lambda sin componente monoclonal. 

Diagnóstico
Histiocitoma eruptivo generalizado.

Tratamiento
De inició se instauró tratamiento con corticoides tópicos de potencia alta 1 vez al día durante 1 mes sobre las lesiones y 
antihistamínicos orales a demanda en caso de presentar prurito. Tras los resultados de la biopsia, se derivó al paciente a 
consultas de hematología y se continuó con seguimiento periódico en consultas de dermatología. 

Evolución
Inicialmente las lesiones progresaron hasta mantenerse estables en el momento actual respecto a las revisiones previas. 

Comentario1-3

El histiocitoma eruptivo generalizado se caracteriza por una erupción recurrente de pequeñas pápulas, dispuestas 
simétricamente, que afecta principalmente al tronco y a la región proximal de las extremidades y muy raramente a las 
membranas mucosas. 
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Generalmente las lesiones no son coalescentes. Se desarrolla de forma progresiva durante meses o años. La anatomía 
patológica muestra un infiltrado predominante de histiocitos en la dermis y con técnicas de inmunohistoquímica estos 
muestran positividad para CD68, CD163 y en la mayoría de casos también para el factor XIIIa. Se caracteriza por su 
evolución benigna y su tendencia a involucionar espontáneamente, dejando en algunas ocasiones pigmentación 
macular o pequeñas cicatrices residuales. El diagnostico diferencial incluye la histiocitosis de células de Langerhans, el 
xantogranuloma juvenil, la histiocitosis de células indeterminadas, la urticaria pigmentosa, los siringomas eruptivos y la 
papulosis linfomatoide. 
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Figura 1. 
Múltiples pápulas 
eritematosas de 3-5 mm, 
distribuidas simétricamente 
en la espalda de nuestro 
paciente
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Figura 2. 
Pápulas vistas a mayor 
aumento.
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Anamnesis
Mujer de 51 años con antecedente de esclerosis sistémica (ES) con fenómeno de Raynaud (FR) derivada a Dermatología 
por alteraciones ungueales en varios dedos de manos orientadas como una posible paroniquia. Había realizado 
tratamiento con antifúngicos tópicos con empeoramiento posterior. Como tratamiento habitual tomaba nifedipino, 
ácido acetilsalicílico y metotrexato semanal y, hasta entonces, no había presentado signos de afectación sistémica en 
los controles.

Exploración física
A la exploración se observaban unos dedos de ambas manos eritematovioláceos, edematosos, duros y fríos al tacto, con 
hiperqueratosis y onicólisis distal de las uñas del 2º, 3º y 4º dedo de mano derecha y 3º de mano izquierda. Además de 
la afectación ungueal, en los pulpejos de los dedos destacaban unas pequeñas úlceras, dolorosas al tacto, de bordes 
hiperqueratósicos y con costra central (figura 1). 

Exploraciones complementarias
Se llevó a cabo un cultivo fúngico de una de las uñas, que fue negativo y, un cultivo bacteriano del fondo de una de las 
úlceras donde se aisló Pseudomonas aeruginosa. 
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Diagnóstico
Se diagnosticó a la paciente de úlceras de origen isquémico ‘’en mordedura de rata’’ en el contexto de su ES.

Tratamiento
Como tratamiento se iniciaron curas con sulfadiazina argéntica y nitroglicerina tópica al 2  %. Por otra parte, se consensuó 
con Reumatología la optimización de la terapia vasodilatadora: se aumentó la dosis de nifedipino y se añadieron 
prostaglandinas endovenosas al tratamiento. 

Evolución
La paciente mejoró inicialmente de las úlceras, pero tuvo un curso evolutivo de empeoramiento y mejoría en forma de 
brotes a lo largo de los años siguientes. En uno de estos brotes llegó a presentar una úlcera con exposición ósea en el 
pulpejo del tercer dedo de mano derecha. En aquel momento, se realizó una radiografía y se observó una acrosteólisis 
en banda de la falange distal del tercer dedo. Posteriormente, durante una de las curas el fragmento óseo de la falange 
distal se desprendió por sí solo y la úlcera cicatrizó por completo por lo que la paciente fue dada de alta. Después de 2 
años sin nuevos brotes de úlceras la paciente volvió a recaer (figura 2).
Además de la optimización del tratamiento sistémico con vasodilatadores e inmunosupresores se probaron múltiples 
tratamientos a nivel local como las curas con vasodilatadores y antibióticos tópicos, inyecciones de toxina botulínica 
subcutánea en manos, injertos cutáneos en sello e incluso cámara hiperbárica.
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En el momento actual, tras 8 años desde la primera visita a Dermatología, la paciente presenta cicatrización completa 
de sus úlceras. 

Comentario
Es fundamental estudiar a los pacientes con fenómeno de Raynaud (FR) para detectar  causas reumatológicas, 
hematológicas, endocrinas y vasculares, de lo contrario estaremos ante un FR primario1. Casi todos los pacientes con 
ES experimentan FR y la mitad de ellos desarrollará al menos una úlcera digital2. Sin embargo, como se ha visto en 
esta paciente, el tratamiento tanto del FR secundario a ES como las úlceras digitales sigue siendo poco satisfactorio y 
tiene un gran impacto en sus vidas. El objetivo terapéutico principal es aumentar el aporte de oxígeno reduciendo la 
vasoconstricción, aumentando la vasodilatación y evitando el remodelado vascular por sobreproducción de colágeno. 
En el caso de las úlceras se añade la necesidad de tratar la infección, favorecida por la hipoxia. Finalmente, existen nuevos 
tratamientos que incluyen terapias tópicas como vasodilatadores (calcioantagonistas como el nifedipino, inhibidores de 
la fosfodiesterasa-5 y antifúngicos como el nitrato de econazol) y otros procedimientos como las inyecciones de toxina 
botulínica, injertos grasos, simpatectomía digital y cámara hiperbárica3 entre otros. Sin embargo, se necesita mayor 
investigación para determinar el manejo ideal de estos pacientes.
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Figura 1. 
Úlceras en pulpejos del 
2º, 3º y 4º dedo de mano 
derecha (A). Úlcera en tercer 
dedo de mano derecha 
con exposición ósea (B). 
Acrosteólisis en banda del 
tercer dedo de mano derecha 
(C). Cicatrización de la úlcera 
del tercer dedo tras la retirada 
del fragmento óseo distal (D).
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Figura 2. 
Último brote de úlceras 
digitales en 2º dedo de mano 
derecha y secuencia de 
cicatrización hasta el día de 
hoy.
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Anamnesis
Varón de 76 años, sin antecedentes personales de interés, que consultaba por una lesión en frente de 4 años de 
evolución. Refería que la lesión le salió en forma de grano que supuró y que posteriormente fue creciendo lentamente. 
No refería prurito asociado.

Exploración física
La exploración nos revelaba una placa sonrosada de unos 15 mm brillante, indurada y dolorosa al tacto, sin objetivarse 
cambios epidérmicos notorios (figura 1). No se observaron otras lesiones en el resto del tegumento ni anejos cutáneos

Exploraciones complementarias
Le tomamos una biopsia punch y su estudio anatomopatológico nos describió una dermatitis intersticial difusa polimorfa 
con abundantes neutrófilos y eosinófilos y fenómenos de vasculitis, sin observarse necrosis fibrinoide de la pared ni 
malignidad (figura 2a y 2b).

Diagnóstico
Teniendo en cuenta la correlación clínico-patológica nos planteamos como primer diagnóstico diferencial el granuloma 
facial.
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Tratamiento
En nuestro caso optamos por propionato de clobetasol 1 vez al día durante un mes.
Sin embargo, durante la revisión nos comentó que no noto ninguna mejoría, por lo que le cambiamos el tratamiento a 
tacrólimus 0.1 % 2 veces al día e hidroxicloroquina 200 mg cada 12 h.

Evolución
A los 3 meses observamos que, a pesar de estar ligeramente más aplanada, la lesión persistía. Le planteamos otras 
alternativas como la crioterapia o corticoides intralesionales, pero el paciente, debido a que la lesión no le producía 
impacto sobre su calidad de vida, optó por una actitud expectante. 

Comentario1-5

El granuloma facial (GF) se considera una forma benigna de vasculitis leucocitoclástica crónica que afecta preferentemente 
a la cara de varones de mediana edad, si bien se han descrito formas extrafaciales. 
Se manifiesta en forma de pápulas eritematomarronáceas normalmente solitarias y asintomáticas.
Para su diagnóstico es necesario su estudio histopatológico, en donde una epidermis respetada se separa de la 
inflamación perivascular dérmica mediante la zona de Grenz. En dermis la inflamación se caracteriza de la presencia de 
eosinófilos, leucocitoclastia y la vasculitis. 
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Debido a su clínica inespecífica, el GF plantea un diagnóstico diferencial con múltiples entidades entre los que se 
encuentran la sarcoidosis, linfoma cutáneo… e incluso tras su estudio anatomopatológico como es el eritema elevado 
persistente. Por tanto, se considera que el diagnóstico es uno de los retos del GF.
En cuanto al manejo, ninguno de los múltiples tratamientos descritos en la literatura ha demostrado una eficacia óptima 
y se basan en series de casos, siendo el tratamiento uno de los retos principales del GF. Los corticoides tópicos e 
intralesionales y el tacrólimus tópico son de primera línea. Métodos ablativos como son la crioterapia y cirugía o el 
láser de colorante pulsado, pueden ser adecuados para lesiones únicas y pequeñas. En los casos más extensos o con 
múltiples lesiones se han sugerido la hidroxicloroquina, dapsona y colchicina. No obstante, no hay que olvidar que se 
trata de una entidad benigna, siendo la abstención terapéutica una opción a considerar. 
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Figura 1. 
Lesión inicial, se trata de una 
placa sonrosada de unos 
15 mm brillante e indurada, 
sin objetivarse cambios 
epidérmicos notorios.
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Figura 2. 
Imagen histológica 
(Hematoxilina-Eosina) (A) X4 
aumentos: Se observa una 
epidermis respetada con una 
dermatitis intersticial difusa 
polimorfa, ambas separadas 
por una zona de Grenz. 
(B) x20 aumentos: Esta 
infiltración inflamatoria está 
compuesta por abundantes 
neutrófilos y eosinófilos. 
Se observan fenómenos 
de vasculitis, sin necrosis 
fibrinoide de la pared.

A B
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Anamnesis
Mujer de 29 años, con antecedente personal de trastorno límite de la personalidad, acudió al servicio de urgencias 
de dermatología por úlceras dolorosas en ambos miembros inferiores de dos semanas de evolución. El cuadro 
comenzó con la aparición de nódulos eritematosos muy dolorosos (EVA 7/10) con una vesícula central, algunos de los 
cuales posteriormente, en dos a tres días, evolucionaron a úlceras que fueron aumentando de tamaño y profundidad 
progresivamente, acompañándose de exudación purulenta y mal olor. 
En relación con los posibles desencadenantes, presentó un cuadro catarral autolimitado dos semanas antes del inicio 
del episodio sin otra sintomatología infecciosa acompañante. No presentó fiebre, sensación distérmica, sudoración 
nocturna, hiporexia ni decalaje ponderal en los últimos meses. Así mismo, negó dolor abdominal, diarrea con productos 
patológicos u otra sintomatología digestiva. Tampoco refirió dolor articular ni otra sintomatología en la anamnesis. Negó 
haber sufrido traumatismos en la zona previos a la aparición de las lesiones. Tampoco había realizado modificaciones 
en su tratamiento habitual. 
Por otro lado, la paciente refirió consumo de cocaína en base fumada a diario, pero no era usuaria de drogas por vía 
parenteral. También había presentado varias relaciones sexuales de riesgo en las últimas semanas. 

Exploración física
En la exploración, se observaron cuatro nódulos eritematosos, dolorosos a la palpación, en zona pretibial derecha, zona 
superolateral de muslo derecho y región lateral de ambas rodillas (figura 1). 
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En el nódulo de la rodilla derecha presentaba además una erosión y una pequeña costra hemorrágica central en la 
superficie.
Por otro lado, presentaba tres úlceras localizadas en región posterior de tobillo derecho de 5x4 cm de tamaño (figura 
2); en zona lateral de muslo izquierdo de 6x7 cm y en cara superointerna de rodilla derecha de 3x4 cm. Todas ellas 
presentaban un fondo necrótico con material seropurulento y costras hemorrágicas sin visualizarse tejido de granulación. 
El borde de las úlceras era irregular, sobrelevado y con una coloración eritematoviolácea.   

Exploraciones complementarias
Se solicitó una analítica sanguínea completa en la que únicamente destacó una ligera elevación de la proteína C reactiva 
(9,2 mg/dL) y de la velocidad de sedimentación globular (46 mm), así como ligera hipoalbuminemia (3 g/dL). También 
se realizó estudio serológico completo, análisis de orina y una radiografía de tórax que no mostraron alteraciones. En el 
estudio de heces presentó elevación de calprotectina fecal, siendo la detección de sangre oculta en heces, los cultivos 
y la detección de parásitos negativos. 
También se realizó una biopsia incisional en huso del borde de la úlcera para estudio histológico, inmunohistoquímico 
y microbiológico. En la anatomía patológica se observó erosión parcial de la epidermis que se continuaba con dermis 
e hipodermis con amplias áreas necróticas e inflamación mixta. El cultivo, las técnicas complementarias de tinción 
(PAS, Grocott, Gram y Zielh-Neelsen) así como el estudio inmunohistoquímico fueron negativos. Todos estos resultados 
fueron compatibles con el diagnóstico de pioderma gangrenoso. 
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Posteriormente se realizó una colonoscopia con toma de biopsias en la que se observó la presencia de colitis en fase 
quiescente con pseudopólipos, probablemente secundaria a enfermedad inflamatoria intestinal. El resultado de la 
anatomía patológica de las biopsias confirmó el diagnóstico de colitis ulcerosa en fase quiescente. 

Diagnóstico
Pioderma gangrenoso múltiple asociado a enfermedad inflamatoria intestinal (colitis ulcerosa en fase quiescente).

Tratamiento
Durante las primeras semanas se pautaron 60 mg de metilprednisolona al día, que posteriormente, en dos meses tras 
control del dolor y de la fase aguda, se fueron descendiendo y se sustituyeron por 250 mg de ciclosporina al día. De 
igual forma, la paciente acudió a realización de curas de las úlceras por parte de enfermería dos días a la semana 
hasta su completa resolución, sin realizar en ningún momento desbridamiento de las mismas para evitar un posible 
empeoramiento secundario al fenómeno de patergia descrito en esta entidad. También se derivó a consultas de 
Gastroenterología para completar estudio y realizar manejo de la enfermedad inflamatoria intestinal. 

Evolución
La paciente tuvo una buena respuesta al tratamiento con resolución completa de las lesiones en cuatro meses, 
quedando cicatrices atróficas pigmentadas cribiformes residuales. Actualmente se encuentra en seguimiento por parte 
de Gastroenterología quienes han iniciado Infliximab como tratamiento para la colitis ulcerosa. 
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Comentario1-5

El pioderma gangrenoso (PG) es una dermatosis neutrofílica poco frecuente con diferentes formas de presentación 
clínica, lo que hace que su diagnóstico sea todo un reto. El subtipo ulcerativo, como el que presentaba nuestra paciente, 
es la forma más frecuente. Su diagnóstico es de exclusión debido a que no existe ninguna prueba diagnóstica ni 
hallazgos histológicos patognomónicos. Aproximadamente el 50 % de los casos tienen una enfermedad o trastorno 
asociado que puede ser previo, concurrente o posterior a su aparición. La enfermedad inflamatoria intestinal (EII), la 
artritis seronegativa y los trastornos hematológicos son las entidades que se asocian con mayor frecuencia. 
No hay que olvidar que puede ser la forma de presentación de una enfermedad sistémica subyacente. Por ello, ante un 
probable PG es necesario realizar una completa anamnesis y pruebas complementarias que nos permitan descartarlas. 
Además, en algunas ocasiones el tratamiento de la enfermedad de base es fundamental para el control de las lesiones 
cutáneas. El caso clínico presentado es un ejemplo clásico de un caso de PG que llevó al diagnóstico de una EII 
asociada, permitiéndonos repasar el manejo diagnóstico de esta entidad poco frecuente pero cuyo correcto abordaje 
es imprescindible.
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Figura 1. 
Úlcera en región posterior 
de tobillo derecho de 
aproximadamente 5x4 
cm de tamaño con borde 
irregular, socavado, 
sobreelevado y con una 
coloración eritematoviolácea. 
Presenta un fondo necrótico 
con drenaje de material 
seropurulento sin visualizarse 
tejido de granulación. 
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Figura 2. 
Nódulo eritematovioláceo 
localizado en región lateral 
de rodilla derecha, con una 
erosión y una pequeña costra 
hemorrágica central en la 
superficie.
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Anamnesis
Paciente mujer de 42 años sin antecedentes patológicos de interés, que consultó por lesiones cutáneas dolorosas de 
10 meses de evolución. La paciente refería inicio de las lesiones en forma de placas induradas purpúricas en ambas 
zonas escapulares, axila derecha y glúteos, que posteriormente se ulceraron. 
Durante los últimos meses la paciente también refería la aparición concomitante de debilidad en articulaciones 
proximales, así como dolor muscular generalizado. A dicha clínica, posteriormente, se añadió disfonía y disfagia alta 
progresiva tanto a sólidos como a líquidos. También refería una pérdida de peso de 12 kg en 6 meses. La paciente había 
recibido recientemente una pauta descendente de prednisona sin mejoría de la clínica. 

Exploración física
A nuestra valoración la paciente presentaba lesiones liveloides de conformación reticular, dolorosas a la palpación en 
ambas zonas escapulares, con mayor extensión en lado derecho que izquierdo (figura 1). En axila derecha presentaba 
una úlcera muy bien delimitada, en sacabocados. 
En zona glútea la paciente presentaba también lesiones de livedo reticularis aisladas junto a la presencia de úlcera de 
características similares a las descritas en axila, pero de mayor tamaño, con bordes muy indurados a la palpación (figura 
2). 
Además, en la exploración física, se evidenció eritema pericuticular y discretas lesiones eritemato-edematosas en 
párpados superiores. 
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Exploraciones complementarias
La paciente aportó el informe histológico realizado en otro centro de una de las placas purpúricas en el que se describía 
una dermatitis perivascular superficial y profunda de predominio linfocitario. 
Se solicitó una analítica en la que destacaba una creatinina quinasa de 1900 U/L (valores normales <169), junto a una 
discreta elevación de la L-lactato-deshidrogenasa de 222 U/L (valores normales <213). El hemograma mostró una anemia 
normocítica con una hemoglobina de 102 g/L junto a una linfopenia de 870x10E6/L. 
El estudio inmunológico mostró anticuerpos antinucleares con títulos de 1/320 con patrón moteado fino junto a 
positividad para anti-Jo1. El resto de anticuerpos, ANCAs, crioglobulinas y anticoagulante lúpico fueron negativos. 
Se solicitó un estudio de extensión mediante un PET-TAC en el que se evidenció un nódulo hipermetabólico en cuadrante 
superior izquierdo de mama derecha sugestivo de proceso neoformativo. 
Se realizó una biopsia por aguja gruesa de la lesión sospechosa de neoplasia, confirmándose el diagnóstico de carcinoma 
metaplásico fusocelular con receptores hormonales negativos, HER2 negativo y un índice de proliferación Ki67 del 80 %.

Diagnóstico
Ante los hallazgos clínicos, histológicos y analíticos se realizó el diagnóstico de dermatomiositis. Tras el estudio de 
extensión, se pudo establecer el diagnóstico de dermatomiositis paraneoplásica secundaria a carcinoma metaplásico 
fusocelular de mama derecha T1N0. 
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Tratamiento
Se inició tratamiento con inmunoglobulinas endovenosas 400 mg/kg/día 5 días al mes durante 5 meses, tacrolimus 2.5 
mg/día, dolquine 200 mg/día, junto al tratamiento con bolus de metilprednisolona, seguido de pauta descendente de 
prednisona. 
Se derivó a ginecología y se realizó cuadrantectomía de mama derecha junto a biopsia de ganglio centinela que 
resultó negativa. Posteriormente se administró radioterapia en el lecho quirúrgico junto a quimioterapia adyuvante con 
adriamicina y taxol. 

Evolución
Tras la instauración del tratamiento inmunosupresor, la paciente mejoró de la debilidad articular y el dolor muscular; las 
lesiones cutáneas se estabilizaron dejando atrofia residual en las zonas descritas de úlceras en sacabocados y necrosis 
cutánea. Sin embargo, pese al tratamiento inmunosupresor y el abordaje oncológico, la paciente desarrolló lesiones 
induradas dolorosas a nivel lumbosacro y en nalgas. Se realizó una TAC donde puso en manifiesto calcificaciones 
subcutáneas en región lumbar y glútea bilateral. Ante la persistencia de las lesiones con el tratamiento pautado, se 
indicó tratamiento con rituximab (actualmente pendiente de segundo ciclo). 
En cuanto a la esfera oncológica, un año después de finalizar el tratamiento, la paciente se encuentra libre de enfermedad. 
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Comentario1-4

La angioendoteliomatosis reactiva se engloba dentro de las angiomatosis cutáneas reactivas, que son un grupo de 
lesiones vasculares, benignas y poco frecuentes, que aparecen en el contexto de varias enfermedades locales o 
sistémicas. No presenta predilección por La presencia de úlceras en sacabocados en la dermatomiositis (DM) es una 
manifestación clínica poco común secundaria a la necrosis cutánea producida por una vasculitis cutánea subyacente, 
normalmente asociada a positividad de anticuerpos anti-MDA5. Las lesiones liveloides en la DM comparten fisiopatogenia 
con las úlceras cutáneas y son más prevalentes en la DM juvenil. La calcinosis cutánea habitualmente se presenta como 
pápulas y nódulos blanquecinos superficiales en superficies extensoras, estimándose una prevalencia del 4 % en las 
DM del adulto; en nuestro caso, las calcificaciones subcutáneas nodulares de mayor profundidad han sido descritas 
en la DM juvenil asociándose a mayor refractariedad de tratamientos. La incidencia de neoplasia en la DM oscila entre 
el 8,6 y el 32 % y, pese a que la DM puede desarrollarse al mismo tiempo, antes o después del diagnóstico de cáncer, el 
mayor riesgo de malignidad se observa en el primer año después del diagnóstico de la DM. En nuestro caso, la necrosis 
cutánea, la escasa respuesta al tratamiento corticoideo y la rápida progresión de la enfermedad son algunos de los 
factores asociados con mayor frecuencia a neoplasia. 
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Figura 1. 
Lesiones de livedo reticularis 
en zona escapular derecha.
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Figura 2. 
Úlcera bien delimitada, en 
sacabocados, indurada a la 
palpación en glúteo izquierdo 
junto a áreas aisladas en 
ambos glúteos de livedo 
reticularis.
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Anamnesis
Varón de 74 años, fumador, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2, dislipemia, hipertensión arterial y cardiopatía 
isquémica tratada con angioplastia e implante de stent hace 12 años. Estaba en tratamiento con atenolol, ácido 
acetilsalicílico, atorvastatina, metformina y omeprazol.
Acudió a la consulta de dermatología por lesiones pruriginosas y dolorosas a la presión en palmas de las manos 
de más de dos años de evolución. Refería intenso dolor especialmente al cortarse las uñas. Además, desde hacía 
aproximadamente 10 días presentaba en el lóbulo de la oreja derecha una nueva lesión dolorosa y pruriginosa. 
En la anamnesis ampliada describía palidez en los dedos de las manos tras la exposición al frío. Negaba cuadro 
constitucional, artralgias, infamación de articulaciones, aftas orales y sequedad de ojos o boca.

Exploración física
En palmas de las manos presentaba placas eritemato-violáceas que se aclaraban parcialmente con la vitropresión (figura 
1). Eran dolorosas a la palpación. Al tacto se apreciaba frialdad en ambas manos. No presentaba alteraciones ungueales.
La oreja derecha presentaba el lóbulo inflamado con lesión costrosa, sangrante con bordes eritematosos.  
No se palpaban adenopatías cervicales, axilares ni inguinales.
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Exploraciones complementarias
Inicialmente se solicitó una analítica general, proteinograma, serología para diversas enfermedades infecciosas, estudio 
de autoinmunidad y posteriormente se realizó biopsia de una de las lesiones. 
• En la analítica general se observaba hemograma normal. VSG 52 mm. Coagulación con leve elevación de fibrinógeno 

y moderada de dímero D. Los valores de la bioquímica se encontraban dentro de la normalidad con PCR de 3.5 mg/L
• El proteinograma mostraba gammapatía policlonal. 
• Las serologías de virus de la hepatitis A, B y C, así como virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y lues fueron 

negativas.
• El estudio de autoinmunidad mostraba anticuerpos antinucleares (ANA) > 1/320, anti-Ro52, anti-Ro y anti-La positivos. 

El factor reumatoide (FR) era positivo con un valor mínimo. El antiDNA y las crioglobulinas eran negativos y el 
complemento normal. 

• La biopsia de una de las lesiones de la palma de la mano derecha revelaba un patrón de reacción combinado, 
vasculopático linfocítico superficial y profundo con púrpura reciente y liquenoide con expresión epidérmica y 
acrosiringial (figura 2). El estudio de inmunofluorescencia directa mostraba depósitos de C3 en la membrana basal 
epidérmicas. Estos hallazgos eran compatibles con lupus eritematoso sistémico o lupus perniótico.

Diagnóstico
La asociación de la clínica del paciente con los resultados de las pruebas complementarias permitió llegar al diagnóstico 
de lupus perniótico sin datos de lupus sistémico.
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Tratamiento
Se le recomendó al paciente abandonar el consumo de tabaco, así como evitar el frío.
Para la lesión del lóbulo de la oreja se inició tratamiento antibiótico con ciprofloxacino oral. Le aparecieron nuevas 
lesiones que fueron tratadas con betametasona (1 mg/g) y gentamicina (1 mg/g) en crema durante 20 días. 
Para las manos se inició tratamiento con propionato de clobetasol (0,5 mg/g) en crema 1 vez al día durante 20 días. Tras 
ser valorado por la sección enfermedades autoinmunes de medicina interna se inició tratamiento con hidroxicloroquina 
200 mg al día.

Evolución
Las lesiones de los lóbulos auriculares mejoraron tras 20 días de tratamiento, persistiendo ligero eritema.
Un mes después de iniciar el tratamiento con hidroxicloroquina el paciente refería mejoría, ya no presentaba dolor en las 
manos, aunque persistían las lesiones eritemato-violáceas y la frialdad acra.

Comentario
El lupus perniótico o perniosis lúpica es una forma infrecuente de lupus eritematoso cutáneo crónico que se caracteriza 
por la aparición de lesiones en regiones distales tras la exposición al frío1. 
Es más frecuente en mujeres de mediana edad y se ha relacionado con bajo índice de masa corporal y con anticuerpos 
anti-Ro positivos. 
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La fisiopatología es desconocida, aunque se reconoce su origen autoinmune y existe una hipótesis sobre la migración 
del antígeno Ro desde el núcleo a la membrana del queratinocito desencadenado por bajas temperaturas2. 
Las lesiones características suelen ser nódulos o placas eritemato-violáceos, pruriginosas y dolorosas. Pueden presentar 
hipergammaglobulinemia, elevación del FR, ANA y anti-Ro. El tratamiento no está estandarizado, además en ocasiones 
las lesiones persisten o recidivan tras el mismo3.  Los corticoides tópicos de alta potencia se consideran la primera 
línea de tratamiento. También se han usado tacrólimus y pimecrólimus tópicos y vasodilatadores (antagonistas del 
calcio). En los casos refractarios al tratamiento tópico se puede considerar el uso de esteroides sistémicos, cloroquina, 
hidroxicloroquina o micofenolato de mofetilo2,4. 
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Figura 1. 
Placas eritemato-violáceas 
en zona palmar de todos los 
dedos, línea interfalángica 
proximal y eminencia 
hipotenar.
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Figura 2. 
En el estudio histológico 
se aprecia infiltrado 
inflamatorio dérmico 
perivascular superficial y 
profundo de predominio 
linfohistiocitario. Además, se 
observa exocitosis linfocitaria 
epidérmica puntual y 
parcheada. 
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Anamnesis
En la consulta de urgencias de nuestro hospital, valoramos a una mujer de 61 años sin antecedentes médico-quirúrgicos 
de interés, que acudió por la presencia de lesiones cutáneas pruriginosas de 1 mes de evolución. 
Las lesiones se habían presentado inicialmente en las manos, escotes y cara, extendiéndose en las semanas siguientes 
a brazos y piernas. En su médico de familia habían realizado analítica sanguínea con perfil autoinmune, que había sido 
negativo, a excepción de una elevación de niveles de colesterol, con cifras en torno a 250 mg/dL. 
Además de la clínica dermatológica de la paciente, esta también aquejaba artromialgias a nivel de codos, antebrazos 
y manos, especialmente en las articulaciones metacarpofalángicas. Asimismo, comentaba que, desde hacía varios 
meses, también había notado que le costaba más levantarse de la silla y que, cuando se planchaba el pelo lo hacía con 
dificultad, puesto que le “faltaban las fuerzas para mantener la plancha en alto todo el tiempo”.  
La paciente negaba haber tenido pérdida de peso en los meses anteriores a la visita, ni tampoco había tenido fiebre u 
otros síntomas sugerentes de síndrome constitucional. 

Exploración física
A nivel dermatológico la paciente presentaba un exantema máculo-papular que afectaba a raíz de cuero cabelludo, 
región malar y puente nasal, con una distribución que se podría describir “en alas de mariposa”. Además, este también 
abarcaba los pabellones auriculares y el mentón. 
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Además, presentaba también lesiones a nivel de escote, raíz de miembros y superficies extensoras como codos, rodillas, 
nudillos y dorso de articulaciones interfalángicas, estas últimas consistentes en pápulas hiperqueratósicas de aspecto 
liquenoide.
También es reseñable el aspecto poiquilodérmico de las áreas cutáneas fotoexpuestas previamente mencionadas, que 
adoptaba una coloración violeta-rosácea. 
A la exploración general, la paciente no presentaba adenopatías palpables en ningún territorio explorado y, tras una 
palpación mamaria exhaustiva, tampoco se evidenció ninguna masa ni alteración en la estructura del órgano. La 
auscultación cardiopulmonar no mostró ningún hallazgo de interés y el abdomen era blando y depresible, sin ninguna 
masa ni megalia evidente a la palpación. 

Exploraciones complementarias
La analítica previamente mencionada, solicitada por su médico de atención primaria, resultó negativa para autoinmunidad, 
en la que se incluyeron ANAs, Ac. Anti-Mi-2, Ac. Anti-Jo-1 y Ac. Anti-U1-RNP. 
Se solicitó una nueva analítica sanguínea en la que se incluyó aldolasa y creatín quinasa, con niveles de 9,6 U/L y 1,6 mg/
dL respectivamente. Además, se volvió a indicar la evaluación del perfil autoinmune y se pidieron marcadores tumorales, 
siendo en ambos casos negativos. 
Se realizaron también biopsias en la piel del escote, mediante un punch de 4 mm y una biopsia en huso del músculo 
tríceps. 
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En la anatomía patológica se describió piel con elastosis solar sin otras alteraciones histológicas relevantes, así como 
muestra de músculo esquelético sin alteraciones histológicas relevantes.  

Diagnóstico
El diagnóstico de presunción, pese a la normalidad de la anatomía patológica de las muestras y de las exploraciones 
analíticas, se estableció como dermatomiositis. 

Tratamiento
Se prescribió a la paciente tratamiento corticoideo, con prednisona 30 mg al día por vía oral durante cuatro semanas, 
para posterior evaluación. Además, se le indicó que si presentaba prurito podría tomar antihistamínico por vía oral y 
corticoterapia tópica, y que, si presentaba dolor, asociase al tratamiento paracetamol 650 mg y/o metamizol 575 mg. 

Evolución
La evolución inicial fue buena, con una respuesta parcial al tratamiento a lo largo de cuatro semanas, tras lo cual se 
indicó un descenso de la dosis de forma escalonada hasta 20 mg al día hasta próxima revisión. Además, en futuras 
revisiones se volverá a solicitar los niveles séricos de aldolasa y creatina quinasa y se volverá a explorar e interrogar a 
la paciente de forma integral y exhaustiva, valorando la posibilidad de realizar pruebas de imagen o funcionales para 
descartar posibles neoplasias ocultas si fuera preciso, así como complicaciones sistémicas de la patología.



09 Dificultad para el peinado asociada a exantema 428

Dermatosis en 
relación con la 
medicina interna

Comentario1

En dermatología encontramos retos clínicos a menudo, en ocasiones debido a la dificultad para llegar a un diagnóstico 
correcto y, en otros a que una enfermedad diagnosticada en nuestras consultas sea realmente la cara externa de un 
trastorno subyacente de incógnito. La dermatomiositis es una patología en la que ambas situaciones se dan la mano. Por 
un lado, puede confundirse con un amplio grupo de patologías, como las que cursan fotosensibilidad, las autoinmunes 
y otras, como la psoriasis. También es importante recordar que la dermatomiositis puede conllevar complicaciones 
sistémicas, como enfermedad pulmonar intersticial o miocardiopatía, así como la posibilidad de que trate de un trastorno 
paraneoplásico. Cabe señalar que, en nuestro caso, la anatomía patológica no fue diagnóstica, pese a la rica semiología 
de la paciente, que apuntaba al diagnóstico. Esto se debe a que, en fases iniciales de la patología, la biopsia muscular 
puede no estar alterada, así como la cutánea, que puede ser negativa o con cambios sutiles e inespecíficos. Es por eso 
por lo que la habilidad del clínico para orientar el caso y explorar al paciente, es esencial, como lo es, por otra parte, en 
el resto de patologías dermatológicas. 
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Figura 1. 
Exantema máculo-papular 
eritematoso en región 
centrofacial y raíz de cuero 
cabelludo.
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Figura 2. 
Úlcera bien delimitada, en 
sacabocados, indurada a la 
palpación en glúteo izquierdo 
junto a áreas aisladas en 
ambos glúteos de livedo 
reticularis.
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Anamnesis
Mujer de 41 años con antecedentes personales de enfermedad de Crohn de más de 20 años de evolución. Fue tratada 
quirúrgicamente en 2002 con resección de 60 cm de íleon terminal. Desde entonces recibió tratamiento con distintos 
fármacos inmunosupresores. Actualmente en tratamiento con Azatioprina diaria y Infliximab cada 6 semanas, con 
buen control de la enfermedad. Como otros antecedentes destaca hábito tabáquico activo de unos 10 cigarrillos al 
día, consumo ocasional de alcohol, HTA, cólicos nefríticos de repetición y psoriasis con afectación palmoplantar y de 
pliegues, con buen control.
Consulta porque desde hace unos meses presenta aftas orales en labio inferior y mucosa yugal, así como alteraciones 
de la lengua y de la comisura labial, refiere que las lesiones le mejoran en los días siguientes a la infusión de Infliximab 
pero que le reaparecen aproximadamente a las dos semanas. También refería empeoramiento de la clínica intestinal en 
las últimas semanas, coincidiendo con el empeoramiento progresivo de las lesiones orales.

Exploración física
A la exploración física presentaba numerosas aftas en la mucosa de pequeño tamaño en el labio inferior y en la mucosa 
yugal, algunas con signos de reepitelización incipiente (figura 1). Asimismo, presentaba fisuración profunda en el dorso 
de la lengua (figura 2).
Como otros hallazgos destacan una epiescleritis leve, ya conocida previamente y valorada por oftalmología y la presencia 
de placas psoriasiformes en zona esternal. 
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Exploraciones complementarias
En la analítica destacó sobre todo un aumento marcado de la calprotectina respecto a estudios previos, sin otros 
hallazgos destacables.
Se decidió realizar biopsia de la mucosa del labio inferior para estudio anatomopatológico. Los hallazgos de la biopsia 
fueron hiperplasia epitelial con intenso infiltrado inflamatorio mixto de polimorfonucleares, linfocitos, eosinófilos y 
células plasmáticas produciendo zonas de exocitosis. Los estudios con tinciones de PAS y Grocott fueron negativos 
para estructuras micóticas. No se observaron granulomas no caseificantes. 

Diagnóstico
La sospecha diagnóstica principal fue una estomatitis aftosa en el contexto de la enfermedad de Crohn sin poder 
descartarse inicialmente una enfermedad de Crohn metastásica

Tratamiento
Inicialmente se pautó tratamiento con fórmula magistral de clobetasol 0,05 % y clotrimazol 1 % y deflazacort 30 mg al 
día en pauta descendente. 
Posteriormente se intensificó tratamiento con Infliximab con dosis cada 4 semanas durante aproximadamente 4 meses.
Finalmente se decidió realizar un cambio de tratamiento biológico a Ustekinumab 45 mg cada 12 semanas.
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Evolución
Inicialmente la paciente presentó una mejoría parcial con la fórmula magistral y el tratamiento corticoideo oral; sin 
embargo, al reducir la dosis de corticoides se produjo un nuevo brote de lesiones orales. La intensificación del Infliximab 
a una dosis cada 4 semanas consiguió acortar el tiempo que la paciente mantenía las lesiones; sin embargo, persistía la 
aparición de estas las dos semanas previas a la siguiente dosis de Infliximab 
Por este motivo se decidió realizar cambio en el tratamiento biológico a Ustekinumab consiguiendo una mejoría 
espectacular de las lesiones a los pocos días de la primera dosis del fármaco. Actualmente la paciente continúa con 
Ustekinumab cada 12 semanas sin haberse producido recidivas de las lesiones en mucosa oral.

Comentario1-3

La afectación cutánea puede aparecer hasta en un tercio de los pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal. 
Normalmente la afectación intestinal suele preceder a la cutánea y esta, con algunas excepciones, se suele correlacionar 
con el grado de actividad de la enfermedad a nivel intestinal.
Las aftas orales aparecen en un 4-20 % de los pacientes, siendo más frecuentes en la enfermedad de Crohn que 
en la Colitis ulcerosa. Las aftas, aunque pueden ser muy polimorfas, suelen ser pequeñas y predominan en mucosa 
yugal y gingival. Suelen correlacionarse con la actividad inflamatoria intestinal, como en el caso de nuestra paciente. 
Se recomienda la realización de biopsia para diferenciar la aftosis de una enfermedad de Crohn metastásica, en la 
que hallazgo característico de la biopsia son los granulomas no caseificantes. Dado que nuestra paciente no presentó 
granulomas se estableció el diagnóstico de aftosis. 
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Figura 1. 
Múltiples aftas en mucosa de 
labio inferior. 
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Figura 2. 
Fisuras profundas en la 
lengua.
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Anamnesis
Varón de 85 con vida activa y antecedentes médicos de psoriasis, hipertrofia benigna de próstata y glaucoma. 
Además, en enero de 2020 fue diagnosticado de síndrome mielodisplásico con sideroblastos en anillo y displasia 
multilínea (SMD SA-DML), en tratamiento con darbepoetina. 
El paciente fue derivado desde servicio de Urgencias a dermatología por un cuadro de 48 de evolución consistente 
en lesiones cutáneas a nivel facial y de ambas extremidades, con importante tumefacción en ambas manos, dolor y 
limitación funcional, así como sensación distérmica sin fiebre termometrada. En el resto de la anamnesis por aparatos 
no presentaba alteraciones reseñables. El paciente había iniciado el día previo tratamiento con amoxicilina-clavulánico 
desde atención primaria por sospecha de celulitis, sin experimentar mejoría y con empeoramiento de las lesiones y del 
dolor.  

Exploración física
Buen estado general, afebril, alerta, orientado, colaborador y eupneico en reposo.
A nivel de cutáneo: placas eritemato-violáceas de aspecto pseudovesiculososo, dolorosas a la palpación, localizadas 
en frente, zona interparietal de cuero cabelludo, mejillas, región extensora de dedos de las manos y en cara palmar a 
nivel de eminencias tenar e hipotenar, así como en cara anterior de ambas rodillas. A nivel de labio inferior y superior 
presentaba múltiples erosiones dolorosas. 
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A nivel locomotor: dolor y tumefacción en segunda y tercera metacarpofalángica de manera bilateral, datos de artritis 
en todas las interfalángicas distales de mano derecha, así como a nivel de segunda a cuarta en mano izquierda. 
Resto de la exploración física sin hallazgos destacables. 

Exploraciones complementarias
Hemograma y bioquímica: elevación de reactantes de fase aguda (PCR 7 mg/dl, Ferritina 846 ng/dl, VSG 56 mm) sin 
afectación de la función hepática ni renal. Hemograma con discreta anemia y fórmula leucocitaria sin leucocitosis, pero 
con predominio de neutrofilia (8,8 x 103/ul Leucocitos con 6,3 x 103/ul Neutrófilos (71,5 %), Hb de 12,8 g/dl, 239 x 103/ul 
plaquetas)
Inmunoquímica y autoanticuerpos: ANA título 1/160 con patrón moteado fino con anti DNA nativo negativo. Resto sin 
alteraciones (ausencia de consumo de complemento, ANCA (anti PR3 y MPO), ASCA, Factor Reumatoide, APCC, estudio 
de SAF negativo)
Serologías: Hepatitis, VIH, VEB, CMV negativas. IGRA negativo. 
Elemental y sedimento de orina: sin alteraciones. 
Radiografía de manos: aumento de partes blandas sin apreciaban erosiones. 
Radiografía de tórax: sin hallazgos de significación patológica.
Biopsia cutánea: Infiltrado dérmico perivascular neutrofílico denso con marcado edema de la dermis papilar.  Ausencia 
de sinos de vasculitis. Inmunofluorescencia directa negativa. 
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Diagnóstico
Dermatosis neutrofílica febril aguda o Síndrome de Sweet (SS)

Tratamiento
Se inició tratamiento tópico con betametasona dipropionato+gentamicina cada 12 horas sobre las lesiones y se asoció 
pauta oral de prednisona a dosis de 20 mg/24 h aumentando tras 48 h a 30 mg al día durante 14 días con posterior 
pauta lenta descendente. En la actualidad (4,5 meses tras el diagnóstico) permanece con dosis de 2,5 mg/día. Además, 
se asoció tratamiento profiláctico de osteoporosis con bifosfonato oral y calcio más vitamina D. 

Evolución
Tras su valoración inicial, se realizó interconsulta al servicio de reumatología y se decidió ingreso en planta de 
hospitalización para tratamiento y estudio de extensión del cuadro cutáneo asociado a poliartritis franca. Tras 48 h de 
inicio de prednisona oral a dosis 20 mg/día el paciente presentaba mejoría discreta de la artritis, pero no de las lesiones 
cutáneas, por lo que se aumentó la dosis a 30 mg, con resolución de la clínica articular y mejoría significativa de las 
lesiones cutáneas a las 96 h. A los 7 días de ingreso, dada la mejoría clínica y disminución marcada de los reactantes 
de fase aguda y de los neutrófilos (PCR <0,4 mg/dl, Neutrófilos 2,5x 103/ul) se decide alta a domicilio con tratamiento 
corticoideo oral y seguimiento en consultas externas. Tras 15 días del inicio del cuadro el paciente presentaba resolución 
casi completa de las lesiones cutáneas, únicamente persistía la afectación a nivel labial con erosiones e importante 
descamación a nivel de manos. 
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No presentaba clínica a nivel articular. Desde entonces, 4,5 meses tras el episodio, el paciente continúa con buena 
evolución sin recidiva del cuadro y permanece en seguimiento por consultas de reumatología y hematología. Cabe 
destacar que desde el punto de vista de su neoplasia hematológica el paciente se ha mantenido estable durante todo 
el proceso sin requerir modificaciones de su tratamiento ni intervenciones adicionales. 

Comentario1-4

El síndrome de Sweet (SS) es una dermatosis neutrofílica poco frecuente caracterizada por la aparición abrupta de 
placas eritematosas dolorosas. 
En el caso clínico presentado adquiere especial relevancia por la florida afectación articular y sus características 
particulares en un paciente con una neoplasia hematológica de base (SMD).
En la bibliografía revisada la artritis franca asociada a SS se describe como una entidad poco común y de predominio 
oligoarticular, asimétrico y en extremidades inferiores. Además, en el caso de SS asociado a enfermedades hematológicas 
se ha descrito como particularidad una menor incidencia de artralgias. Sin embargo, en nuestro caso el paciente debutó 
con clínica poliarticular, simétrica y de localización en extremidades superiores mostrando excelente respuesta al 
tratamiento con corticoides sistémicos. 
Por todo ello consideramos que es un caso destacable en cuanto a las manifestaciones musculoesqueléticas atípicas 
asociadas a la clínica cutánea, para lo cual el estudio de extensión con inmunología, pruebas de imagen y biopsia 
cutánea, así como la valoración multidisciplinar con Reumatología fue determinante el diagnóstico definitivo y su 
abordaje terapéutico. 
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Figura 1. 
 Imágenes clínicas de las 
lesiones cutáneas en cara del 
paciente al ingreso. 
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Figura 2. 
Imágenes clínicas de las 
lesiones cutáneas en dorso 
de manos del paciente al 
ingreso. 
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Anamnesis
Presentamos el caso de un paciente de 27 años, referido a consulta desde Medicina de familia, por lesiones de nueve 
meses de evolución. 
El paciente no tenía ningún antecedente dermatológico de relevancia, personal ni familiar. Únicamente había presentado 
un cólico renal izquierdo, habiendo sido operado de hemorroides. No tomaba ningún tratamiento de manera habitual. 
Las lesiones se habían atribuido inicialmente a picaduras, por lo que el paciente había realizado una limpieza exhaustiva 
del hogar sin hallazgos. 
El paciente no había presentado fiebre, síntomas generales, artralgias, disnea, tos, ni ningún otro síntoma. Ningún 
conviviente presentaba lesiones. 

Exploración física
A la exploración, el paciente presentaba lesiones eritemato-violáceas, que a la palpación se revelaron como nódulos 
de hasta 1-2 cm. de diámetro, localizados en parte posterior de tronco y en parte proximal de las extremidades, como 
puede observarse en la figura 1.
Algunas de ellas presentaban un trayecto lineal, como se aprecia en la figura 2, lo cual había hecho pensar inicialmente 
en el diagnóstico nosológico de picaduras.
No existía afectación mucosa ni de otros lugares del tegumento cutáneo. 
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Exploraciones complementarias
Se realizaron diversas pruebas complementarias dado el diagnóstico de sospecha.
La analítica sanguínea mostró una elevación marcada de la Enzima Conversora de la Angiotensina - ECA (375 UI/L, 
normal <52), y de la beta-2-microglobulina (4.29, normal <2.53), sin otras alteraciones destacables en el hemograma o la 
bioquímica. 
Se realizó prueba de Mantoux e interferón-gamma contra M. tuberculosis, con resultados negativos. También fue 
negativa la autoinmunidad y las serologías contra lúes y Borrelia.
Se obtuvieron biopsias para microbiología y micobacterias, todos los cultivos, tinciones (PAS, Ziehl-Neelsen, Giemsa, 
Warthin-Starry) y la observación directa fueron negativos. 
La biopsia teñida de hematoxilina-eosina mostró una dermatitis granulomatosa formada por granulomas con células 
epitelioides, y un infiltrado linfoide leve (“granulomas desnudos”) con alguna célula gigante.
La radiografía de tórax mostró un patrón intersticial bilateral y un ensanchamiento mediastínico, confirmándose en 
un TAC posterior que estaba causado por la presencia de adenopatías. También se realizó broncoscopia: el lavado 
broncoalveolar mostró un cociente CD4/8 de 4.55.
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Diagnóstico
Con la triada compuesta por:

• Clínica.
• Granulomas no caseificantes en la biopsia cutánea.
• Exclusión de diagnósticos alternativos como infección por micobacterias.

Se llegó al diagnóstico de Sarcoidosis cutánea, apoyada por la elevación de la ECA.
Además, dada la afectación pulmonar confirmada en las pruebas de imagen y la broncoscopia, se llegó al diagnóstico 
de Sarcoidosis sistémica. 

Tratamiento
Se instauró tratamiento con Prednisona oral en pauta descendente de 40 mg, junto con corticoide tópico. Con ello las 
lesiones cutáneas del paciente mejoraron.
Dado el diagnóstico de sarcoidosis sistémica y la afectación pulmonar, el paciente fue derivado a consultas de Medicina 
Interna donde es seguido desde entonces.

Evolución
Desde el punto de vista dermatológico, el paciente no ha vuelto a presentar lesiones. 
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Los valores de ECA han disminuido con el tratamiento hasta niveles normales, y a nivel pulmonar el paciente presenta 
una radiografía de tórax normal. 
Las revisiones oftalmológicas se realizan periódicamente, con resultados hasta ahora normales. 

Comentario1-3

Algunos autores han denominado a la Sarcoidosis, junto a la sífilis, la gran imitadora, dada la gran cantidad de formas 
clínicas que puede tomar. La más frecuente es la afección en forma de pápulo-placas, generalmente de color eritematoso-
violáceo, localizándose en tercio superior de tronco y cara periorificialmente. 
La histología suele presentar granulomas epitelioides no caseificantes con escasa celularidad y células gigantes, lo que 
se ha denominado “granulomas desnudos”. Deben excluirse otras causas de granulomas no caseificantes, infecciosas 
(por ej., lupus vulgar, micobacteria atípicas), y no infecciosas (cuerpo extraño, dermatitis granulomatosa). La gran 
elevación de la ECA también tiene relevancia diagnóstica, sobre todo con una elevación marcada, y es de gran utilidad 
en el seguimiento. 
Entre un 30 y un 80 % de los casos se asocia a sarcoidosis sistémica, especialmente en la forma centrofacial conocida 
como “lupus pernio”. La afectación pulmonar es de las más frecuentes, junto con la oftalmológica en forma de uveítis 
que puede ser asintomática. 
El tratamiento depende de la gravedad de la afectación cutánea y de la presencia de otras manifestaciones sistémicas, 
y generalmente comprende corticoides tópicos u orales, y en caso de gravedad o refractariedad, hidroxicloroquina, 
metotrexato o anti-TNF. 
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Figura 1. 
A la izquierda, lesiones 
observadas en la espalda 
del paciente el primer día 
de consulta. Se aprecian 
pápulas eritemato-violáceas 
características de la 
enfermedad. A la derecha, 
las mismas lesiones en parte 
proximal del brazo.
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Figura 2. 
Detalle de algunas de las 
lesiones de la espalda, que 
muestran cierto patrón lineal. 
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Anamnesis
Hombre de 86 años con antecedentes relevantes de hipertensión, dislipemia y fibrilación auricular anticoagulada que 
estaba ingresado por fracaso renal agudo a estudio. Había consultado en urgencias por dolor a nivel de extremidades 
inferiores bilateral desde región lumbar hasta pies, debilidad y malestar general que le impedía realizar las actividades 
básicas de la vida diaria desde hacía unos 7 días. Refería desde hacía dos semanas lesiones violáceas a nivel de 
hemiabdomen inferior y extremidades inferiores. También explicaba dolor abdominal intenso postprandial. Negaba 
otros síntomas. Negaba procedimientos intravasculares recientes.

Exploración física
A la exploración física destacaba livedo racemosa parcheada que afectaba piel de extremidades inferiores, desde los 
pies hasta la raíz de los muslos, de forma simétrica. También presentaba lesiones livedoides a nivel de ambos flancos. 

Exploraciones complementarias
En la analítica sanguínea destacaba un empeoramiento de la función renal con un filtrado glomerular de 16 mL/min 
(previo de 45 mL/min), creatinina 307 umol/L, elevación de reactantes de fase aguda (PCR 145 mg/L, ferritina 3700 ng/
mL, VSG 98 mm), CK dentro de los parámetros de la normalidad, perfil hepático normal y destacaba también anemia 
normocítica normocrómica moderada y leve leucocitosis neutrofílica. No eosinofília ni eosinofilúria. 
Los ANA, ENA, ANCAs, anti-MB, así como crioglobulinas y anticuerpos anti-PLA2R resultaron todos negativos. 
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El factor reumatoide y las fracciones del complemento fueron normales. 
Los iones en orina mostraron un patrón de fracaso renal parenquimatoso, también se observó proteinuria. 
Con la sospecha de microembolias de colesterol se realizó una biopsia cutánea en muslo que histológicamente mostraba 
un trombo fibrinoide en una arteria subcutánea con espacios aciculares asociados a células gigantes de tipo cuerpo 
extraño compatible con el diagnóstico. 
Así mismo se realizó una biopsia renal con hallazgos de infiltrado intersticial linfohistiocitario con eosinofilia moderada y 
ateroembolia de colesterol, compatibles con glomerulonefritis membranosa y ateroembolia de colesterol.
Se realizó un TAC abdominal para descartar un posible aneurisma de Aorta como etiología embolígena y del dolor 
abdominal, con hallazgo de ateromatosis calcificada generalizada, sin signos de vasculitis ni isquemia ni otros cambios 
patológicos. 
Se solicitó valoración por parte de OFT para descartar embolización retiniana, que se descartó. 

Diagnóstico
Con los hallazgos clínicos, analíticos e histopatológicos se orientó el diagnóstico como afectación cutánea y renal 
por microembolismos de colesterol en paciente con importante ateromatosis generalizada, sin procedimientos 
intravasculares precipitantes recientes. 

Tratamiento
No se inició tratamiento específico debido a las características de la enfermedad. 
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Aun así, se inició la prevención secundaria con una estatina de alta potencia. También se decidió retirar el tratamiento 
anticoagulante. 

Evolución
Durante el ingreso la función renal fue aumentando progresivamente hasta recuperar un filtrado glomerular de 25 mL/
min. Las lesiones dermatológicas no presentaron gran mejoría. 

Comentario1-3

La ateroembolia de colesterol es una enfermedad sistémica por liberación de microcristales de colesterol a la circulación 
que se enclavan en pequeños vasos <200 µm, obstruyéndolos y causando isquemia microvascular. La incidencia de la 
enfermedad está poco definida pero probablemente infraestimada, es por ese motivo que debe contemplarse siempre 
en el diagnóstico diferencial de las lesiones purpúricas y livedoides. La afectación cutánea es mayoritariamente en 
extremidades inferiores, predominantemente en regiones distales y de aparición brusca. La afectación renal es frecuente, 
pudiéndose observar un fracaso renal agudo o una insuficiencia renal crónica progresiva; también la digestiva, con dolor 
abdominal, diarrea o hemorragia digestiva baja. Con menos frecuencia pueden afectarse pequeños vasos del sistema 
nervioso central o de la retina. 
Dada la variabilidad de manifestaciones clínicas que presenta esta entidad se debe tener una alta sospecha diagnóstica 
para evitar procedimientos innecesarios. La biopsia cutánea puede evitar la realización de procesos diagnósticos más 
invasivos.  
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Figura 1. 
Lesiones livedoides en 
plantas. 
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Figura 2. 
Livedo racemosa bilateral.
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Anamnesis
Varón caucásico de 59 años, consulta por la aparición de lesiones cutáneas asintomáticas en tronco y cara de 1 mes de 
evolución. Respecto a sus antecedentes personales, destacaba una historia de mieloma múltiple IgG lambda sintomático 
(insuficiencia renal aguda [creatinina de 3 mg/dl], hipercalcemia [11,5 mg/dl] y múltiples lesiones esqueléticas con 
aplastamiento vertebral D4), diagnosticado hace siete años (IPS estadio III). El paciente había presentado progresión 
biológica a pesar de haber recibido tratamiento con 4 ciclos de bortezomib, lenalidomida, dexametasona (VDR) y 
trasplante autólogo de médula ósea en el último año. Por dicho motivo, había iniciado recientemente tratamiento de 
segunda línea con carfilzomib, daratumumab y dexametasona (DKd).

Exploración física
A la exploración presentaba pápulas y nódulos cupuliformes, eritematosos, brillantes, no ulcerados, de diferentes 
tamaños (1-3 cm) y asintomáticos, en tronco y cara de 1 mes de evolución (figura 1). 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia de una lesión representativa, mostrando el estudio histológico una infiltración dérmica por células 
plasmáticas con atipia nuclear y frecuentes figuras de mitosis (figura 2). El estudio inmunohistoquímico demostró 
positividad de las células para marcadores de células plasmáticas, como CD 138, con positividad para lambda y 
negatividad para kappa. Con KI67 se observó alta actividad proliferativa (70 – 80 %).
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Además, se realizó una resonancia magnética nuclear de estadiaje de la enfermedad que mostró alteración de la 
intensidad de señal de forma difusa en todos los cuerpos vertebrales incluidos en el estudio con predominio hipointenso 
en T1 e hiperintensidad de señal parcheada en STIR en relación con afectación mielomatosa por su enfermedad de base, 
sin claros componentes de partes blandas.

Diagnóstico
Se estableció el diagnóstico de plasmocitomas secundarios extramedulares metastásicos, ya que se trataba de un 
paciente con diagnóstico previo de mieloma múltiple y no correspondían a lesiones por contigüidad del hueso afecto 
subyacente. 

Tratamiento
Se instauró tratamiento con pomalidomida y bortezomib, sin obtener ninguna respuesta clínica.

Evolución
El paciente ingresó en el servicio de hematología una semana después por insuficiencia renal crónica reagudizada y 
anasarca, llegando a precisar hemodiálisis diaria. Lamentablemente, el paciente falleció dos semanas después. 
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Comentario1-3

Presentamos el caso de un paciente con múltiples plasmocitomas cutáneos extramedulares metastásicos, como 
manifestación terminal de su mieloma múltiple (MiM). 
La afectación cutánea específica es el resultado de la infiltración cutánea por células plasmáticas, tanto en forma de 
extensión directa desde una masa neoplásica del hueso subyacente como por diseminación hematógena o linfática; 
denominándose en este último caso plasmocitoma extramedular metastásico, siendo la variedad más infrecuente, con 
muy pocos casos reportados en la literatura actual.
La infiltración cutánea específica por MiM suele ocurrir en estadios avanzados de evolución de la enfermedad y se 
asocia con una gran masa tumoral, siendo la mediana de supervivencia cuando ocurre de 8 meses. Clínicamente se 
manifiesta como pápulas o nódulos de 1 a 5 cm de diámetro, de consistencia firme, superficie lisa, en forma de cúpula 
y color eritematoso o violáceo.
Aunque infrecuente, la infiltración cutánea metastásica debe ser considerada como diagnóstico diferencial en pacientes 
con MiM debido a su pronóstico desfavorable, lo que podría justificar el establecimiento de esquemas terapéuticos más 
agresivos.
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Figura 1. 
Plasmocitomas cutáneos 
extramedulares metastásicos 
en forma de pápulas y 
nódulos cupuliformes, 
eritematosos, brillantes, no 
ulcerados, de diferentes 
tamaños (1-3 cm).
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Figura 2. 
En el estudio histológico 
se aprecia infiltrado 
inflamatorio dérmico 
perivascular superficial y 
profundo de predominio 
linfohistiocitario. Además, se 
observa exocitosis linfocitaria 
epidérmica puntual y 
parcheada. 
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Anamnesis
Paciente varón de 67 años, en seguimiento por dermatología por una psoriasis en placas grave por la que ha recibido 
múltiples tratamientos (metotrexato, ciclosporina, etanercept, adalimumab, ustekinumab), retirados por ineficacia, 
actualmente en tratamiento con infliximab desde hace 5 años con buen control de la enfermedad (PASI 1, BSA 1). El 
paciente avanza la visita de seguimiento por aparición en la última semana de lesiones en la piel. Previamente había 
presentado un cuadro diarreico autolimitado con dieta astringente. Las lesiones son asintomáticas y no se acompañan 
de otra sintomatología. Niega desencadenante traumático o sobreesfuerzo.

Exploración física
A la exploración física, destaca la presencia de múltiples hematomas de varios tamaños (figura 1) distribuidos en tórax 
anterior, abdomen y antebrazos. En cavidad oral se observan petequias en la mucosa yugal (figura 2).

Exploraciones complementarias
Ante la presencia de múltiples hematomas se realiza una analítica urgente general para estudio de hemograma y 
coagulación. Los tiempos de protrombina y parcial de tromboplastina resultan normales. En el hemograma destaca una 
plaquetopenia grave, con detección menor a 3x109/L plaquetas. El estudio de autoinmunidad constata ANA positivos 
1/80, anticoagulante lúpico positivo, anticuerpos IgM anti-cardiolipina 404 CU (valor normal menor a 19 CU), IgM anti-
beta- 2-glicoproteína 760 (valor normal menor a 19 CU). El proteinograma es normal y las serologías víricas negativas. 
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Se realiza un aspirado de medula ósea que constata un aumento cuantitativo de la serie megacariocítica de aspecto 
reactivo, con normalidad en la serie eritroblástica, granulopoyética, linfática y del sistema mononuclear y fagocítico.

Diagnóstico
El paciente es diagnosticado de una púrpura trombocitopénica idiopática e ingresa para estudio y tratamiento con 
indicación de reposo absoluto.

Tratamiento
Se instaura tratamiento con bolos de dexametasona 40 mg/día.

Evolución
Tras un ciclo de tratamiento de cuatro días se realiza analítica de control que evidencia mejoría, con 42x109/L plaquetas 
y se decide alta hospitalaria con control ambulatorio. A los 10 días se repite la analítica y se constata nuevamente una 
disminución de las plaquetas <3x109/L. En esta ocasión el paciente presenta gingivorragia además de hematomas. 
Reingresa y se repite un nuevo ciclo de bolos de dexametasona durante 4 días con recuperación de las plaquetas hasta 
50x109/L. Tras una semana la analítica de control constata nueva recaída en la cifra de plaquetas <3x109/L. En esta 
ocasión, tras la recuperación de plaquetas hasta 46x109/L con los bolos de dexametasona, se añade de mantenimiento 
hidroxicloroquina a dosis de 200 mg/día y prednisona a dosis de 10 mg/día. A pesar de que el paciente lleva 5 años en 
tratamiento con infliximab, dado que la plaquetopenia se ha descrito como un posible efecto secundario, se decide 
cambiar el tratamiento por guselkumab.
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Poco después se evidencia una nueva disminución en el recuento plaquetario. Tras cuatro meses desde el cambio de 
biológico y siete desde el debut de la PTI, el paciente mantiene un seguimiento estrecho con valores fluctuantes de 
plaquetas y requerimientos de prednisona de entre 10-30 mg/día e hidroxicloroquina 200 mg/día de mantenimiento. No 
ha presentado hemorragias internas.

Comentario1-3

Cuando se produce una hemorragia inicialmente actúan las plaquetas formando un trombo primario y posteriormente 
los factores de coagulación generan un trombo estable, de manera que la cronología del sangrado ayuda a identificar 
si el problema se debe a las plaquetas o a los factores de coagulación. En la disfunción plaquetaria la hemorragia 
suele producirse inmediatamente después del traumatismo y cuando se produce espontáneamente afecta la superficie 
mucocutánea; mientras que en la disfunción de factores de coagulación el sangrado post-traumatismo es tardío y las 
hemorragias espontáneas dan lugar a hemartrosis y hematomas viscerales.
La plaquetopenia puede ser de origen central, por disminución en la producción de la medula ósea, o periférica, por 
destrucción de origen mecánico o inmunitario. La púrpura trombocitopénica (PT) se caracteriza por una destrucción 
periférica de las plaquetas por anticuerpos dirigidos contra antígenos plaquetarios. El 70-80 % de las PT son primarias o 
idiopáticas (PTI), mientras que una minoría son secundarias, asociadas a otra patología. Este caso, a pesar de presentar 
anticuerpos positivos no cumplía criterios de lupus ni de síndrome antifosfolípido. Tampoco se estableció una relación 
con el tratamiento biológico, pero la clínica cutánea permitió un diagnóstico precoz con instauración inmediata de 
tratamiento.
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Figura 1. 
Hematomas en tronco.



15 474474Hematomas espontáneos

Figura 2. 
Petequias en mucosa yugal.
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Anamnesis
Mujer de 39 años, natural de Marruecos, sin antecedentes patológicos de interés, que ingresó en Neurología para 
estudio de un cuadro de cefalea holocraneal opresiva acompañado de náuseas y vómitos, iniciado 10 meses atrás. Hacía 
3 meses se había añadido inestabilidad de la marcha y temblor en ambas manos y, en el último mes, hemihipoestesia 
faciobraquiocrural derecha, hipo recurrente, anorexia y pérdida de hasta 8 Kg de peso. Además, explicaba visión 
borrosa, sobre todo en el ojo izquierdo, de instauración en las últimas semanas. No había presentado fiebre ni tiritona, 
tampoco había estado en contacto con pacientes con infección tuberculosa. 
A nivel cutáneo, la paciente refería la aparición, meses atrás, de unas lesiones violáceas en glúteos que inicialmente eran 
maculares con induración progresiva. Por este motivo solicitaban valoración por parte del Servicio de Dermatología. 

Exploración física
La paciente presentaba múltiples nódulos violáceos indurados, de unos 2 cm de tamaño afectando ambos glúteos 
(figura 1). Las lesiones no eran dolorosas a la palpación. En el brazo izquierdo y en la región pretibial derecha presentaba 
dos lesiones de características similares.

Exploraciones complementarias
En la analítica sanguínea destacaba una elevación de reactantes de fase aguda. 
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Se realizó una RM cerebral que objetivó una lesión ocupante de espacio en el foramen de Magendie que ocasionaba 
una hidrocefalia obstructiva tetra-ventricular acompañada de romboencefalitis. En la punción lumbar se obtuvo un 
líquido cefalorraquídeo (LCR) compatible con un proceso inflamatorio de predominio linfocitario, sin hallazgo de células 
malignas. Las PCR en LCR para tuberculosis, citomegalovirus, adenovirus, varicela zóster, Epstein-Barr, herpes simple, 
herpes virus humano 6, enterovirus, virus BK y virus JC fueron negativas. 
El quantiferon y las serologías incluyendo VIH, sífilis, hepatitis crónicas, toxoplasma, Taenia solium y Schistosoma 
mansonii, también fueron negativas. No se hallaron valores elevados de enzima convertidora de angiotensina, LDH ni 
beta-2-microglobulina. 
Al ser la piel el órgano más accesible, se decidió realizar un punch cutáneo de una de las lesiones de glúteo derecho que 
mostró una dermatitis granulomatosa con patrón sarcoideo. 
El PET-TC con 18F-FDG mostró la presencia de múltiples adenopatías hiliares y mediastínicas hipermetabólicas, 
opacidades en el lóbulo superior derecho pulmonar, signos sugestivos de afectación cutánea y parotídea, así como 
hipermetabolismo difuso en la médula espinal cervical, con extensión a estructuras del tronco encefálico. 
En la RM del neuroeje se encontraron hallazgos compatibles con romboencefalitis y leptomeningitis, con especial 
afectación de la vía óptica, junto con signos de mielitis extensa, todo ello compatible con neurosarcoidosis. 
También se realizó la punción de un ganglio linfático mediastínico por vía transbronquial confirmando la presencia de 
granulomas histiocitarios a ese nivel y descartando malignidad. 
Todos los cultivos microbiológicos, tanto de muestras sanguíneas como de LCR y de broncoaspirado fueron negativos. 
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Finalmente, se completó el estudio con un ecocardiograma transtorácico que no mostró signos de hipertensión 
pulmonar, unas pruebas funcionales respiratorias en las que destacaba una DLCO del 57 %, y una exploración del fondo 
de ojo que puso de manifiesto un papiledema bilateral y algunas hemorragias retinianas. 

Diagnóstico
Ante los hallazgos clínicos e histológicos se estableció el diagnóstico de sarcoidosis con extensa afectación sistémica: 
pulmonar, ganglionar, cutánea, parotídea y neurológica.

Tratamiento
Se colocó una derivación ventrículo-peritoneal (DVP) y se inició tratamiento con 3 megabolos de metilprednisolona de 
1g al día y, posteriormente, prednisona en pauta descendente, hidroxicloroquina a 200 mg/24 h e infliximab a 5 mg/kg 
cada 8 semanas. 

Evolución
Tras la colocación de la DVP y la instauración del tratamiento, la paciente experimentó una clara reducción en el 
tamaño de los ventrículos cerebrales que se acompañó de una gran mejoría a nivel neurológico. En el momento del alta 
hospitalaria persistía una discreta cefalea ocasional. Actualmente, la paciente sigue con la sarcoidosis activa por lo que 
se ha mantenido infliximab e hidroxicloroquina, prednisona a 7,5 mg/24 h y se ha iniciado tratamiento con metotrexato 
7,5 mg semanales.
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Comentario1-3

La sarcoidosis es un trastorno granulomatoso sistémico con un gran abanico de manifestaciones clínicas, siendo la 
afectación cutánea una de las más precoces y frecuentes. El diagnóstico de la sarcoidosis se basa en la presencia de 
un cuadro clínico-radiológico compatible, la demostración histológica de granulomas no caseificantes con tinciones y 
cultivos negativos para micobacterias y hongos y la exclusión de otras enfermedades granulomatosas. En ocasiones 
el diagnóstico puede ser dificultoso, sobre todo en aquellos pacientes con un único órgano afectado, especialmente 
si se trata del sistema nervioso central. En estos casos, la presencia concomitante de lesiones en la piel resulta de gran 
utilidad ya que una simple biopsia cutánea puede evitar procedimientos diagnósticos invasivos y acortar el tiempo hasta 
llegar al diagnóstico de sarcoidosis sistémica. 
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Figura 1. 
Múltiples nódulos violáceos 
indurados, de unos 2 cm de 
tamaño afectando ambos 
glúteos, con predominio del 
derecho.
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Anamnesis
Varón de 70 años con antecedentes personales de HTA, dislipemia y síndrome de apnea obstructiva del sueño en 
tratamiento con enalapril, amlodipino y simvastatina, acude a urgencias por gingivorragia de una semana de evolución. 
A la anamnesis dirigida el paciente refiere astenia de un mes de evolución, cefalea frontal sin datos de focalidad 
neurológica durante la última semana y fiebre termometrada en domicilio de 38.2 °C esta misma tarde. 

Exploración física
En cavidad oral presenta áreas de equimosis en mucosa de ambos carillos sin datos de sangrado activo. En tronco 
y miembros superiores se aprecian varios hematomas salpicados (4-5) de hasta 3 cm. Además, presenta múltiples 
máculas purpúricas milimétricas no palpables en miembros inferiores (figura 1, figura 2), abdomen y zona del escote. 
No tenía fiebre ni otros hallazgos relevantes.

Exploraciones complementarias
Analítica: 
Hemograma: Leucocitos 2.73 10^3/μL; Neutrófilos 1 10^3/μL; Hemboglobina 7.8g/dL, VCM: 100.8fL; Plaquetas 3 10^3/μL. 
Coagulación: Normal
Frotis sangre periférica: Se confirma trombopenia. Anisopoiquilocitosis con punteado basófilo y algunos esferocitos. 
Algunos neutrófilos con núcleo hiposegmentado.
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Test de Coombs directo: negativo.
Rx tórax: sin infiltrados ni signos de derrame pleural
Estudio microbiológico de LCR: negativo
Estudio inmunofenotípico de médula ósea: Encuentra leves rasgos displásicos, sin aumento de precursores mieloides 
ni evidencias sugestivas de un síndrome linfoproliferativo.
Estudio inmunofenotípico de sangre periférica (realizada tras varias transfusiones): Detecta detrimento de expresión 
de proteínas dependientes de GPI en un pequeño porcentaje de los neutrófilos, mientras que la expresión es normal 
dentro de monocitos y de eosinófilos
Aspirado médula ósea: Coágulo sin tejido hematopoyético
Biopsia de médula ósea: Cilindro de médula ósea con hipoplasia medular intensa

Diagnóstico
Aplasia medular.

Tratamiento
Soporte hemoterápico con transfusiones de hematíes y plaquetas y profilaxis de infecciones.
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Evolución
El paciente es ingresado a cargo de Hematología para el estudio diagnóstico. Tras 18 días de ingreso se decide el alta 
del paciente con seguimiento en consultas externas debido al buen estado general y la favorable evolución del cuadro 
febril.

Comentario1-2

La púrpura es un signo clínico que tiene lugar cuando se produce extravasación de hematíes bajo la piel. Este hecho 
puede ser secundario a causas diversas como el bajo número o la anormalidad de las plaquetas, alteraciones de la 
coagulación, la fragilidad tisular, traumatismos, aumentos de presión, vasculitis o algunas infecciones. En el caso que 
presentamos, tras el estudio de pruebas complementarias, podemos concluir que la etiología subyacente más probable 
a las manifestaciones cutáneas es la disminución del número de plaquetas, secundaria a una insuficiencia de su síntesis 
en la médula ósea. Se trata de un paciente que acude urgencias por un motivo de consulta aparentemente banal y que, 
a pesar de presentar buen estado general, sufre una patología hematológica potencialmente grave, que ha podido 
diagnosticarse gracias a los estigmas cutáneos que presenta. La piel nos puede dar pistas de patologías a múltiples 
niveles del medio interno. Explorar la superficie corporal al completo puede ser la clave para el correcto diagnóstico de 
la enfermedad.
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Figura 1. 
Petequias en miembros 
inferiores.
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Figura 2. 
Petequias en miembros 
inferiores.
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Anamnesis
Varón de 71 años con antecedente de linfoma no Hodgkin folicular (1992), tratado inicialmente con radioterapia, dos 
ciclos de quimioterapia CHOP y autotrasplante de progenitores hematopoyéticos en 1996. En julio de 2021 presenta 
recaída en forma de linfoma difuso de células grande B transformado fenotipo centro germinal, estadio I-A. Ha recibido 
tratamiento con 4 ciclos de R-CHOP, recibiendo la última dosis hace 1 mes y medio. Dos semanas después de la 
última administración de R-CHOP se administró soporte con factor estimulante de colonias de granulocitos (G-CSF) x3 
debido a neutropenia.
A las dos semanas presenta aparición progresiva de pápulas eritematosas y pústulas de inicio en área centrofacial con 
posterior extensión a área centrotorácica, hombros y espalda, que causan sensación urente y dolor al roce. No refiere 
fotoexposición ni aplicación de productos tópicos. Refiere también escalofríos, sin fiebre termometrada ni antecedente 
de proceso catarral o infeccioso conocido en las semanas previas. 

Exploración física
A la exploración física se objetivan pápulas y pústulas inflamatorias, algunas de ellas en zonas pilosas y centradas por 
folículos, distribuidas en región centrofacial, centrotorácica y dorsal alta (figura 1).

Exploraciones complementarias
Se realiza una analítica que muestra leucocitosis neutrofílica y una biopsia tipo punch de las lesiones pustulosas. 
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La biopsia muestra marcada inflamación neutrofílica intersticial en dermis superficial, afectando también la epidermis 
con formación de una vesícula neutrofílica (figura 2). 

Diagnóstico
Síndrome de Sweet.

Tratamiento
Con estos hallazgos se establece el diagnóstico de síndrome de Sweet y se inicia corticoterapia oral a dosis de 0.5 mg/
kg/día en pauta descendente, asociada a corticoides tópicos de alta potencia (propionato de clobetasol), con resolución 
completa en menos de 2 semanas. 

Evolución
Cuatro semanas después, coincidiendo con nueva administración de G-CSF, el paciente presenta reaparición de lesiones 
cutáneas asociadas a fiebre y malestar general, odinofagia y disfagia. Actualmente se encuentra en seguimiento por 
parte de dermatología y oncología. 

Comentario
El síndrome de Sweet es el prototipo de dermatosis neutrofílica, caracterizada por la triada de fiebre, neutrofilia y lesiones 
inflamatorias cutáneas, característicamente dolorosas. 
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En la mitad de los casos existe un trastorno sistémico o desencadenante identificable: el 15-30 % neoplasias internas 
(principalmente hematológicas), el 25 % infecciones y el 10 % exposición a fármacos1. Tanto los trastornos linfoproliferativos 
como la administración de G-CSF pueden causar esta entidad. 
Aunque la patogenia no está clara, la asociación con enfermedades subyacentes sugiere una reacción de hipersensibilidad. 
Una hipótesis es la desregulación local o sistémica de la secreción de citoquinas, incluidas la interleuquina 1 (IL-1), el 
G-CSF, el factor estimulante de colonias de granulocitos y macrófagos (GM-CSF) y el interferón2,3. 
Sin tratamiento, las lesiones pueden persistir durante semanas o meses y presentar recaídas en hasta el 30 % de los 
casos. Es fundamental el tratamiento de la causa. Para las lesiones cutáneas, el tratamiento de primera línea es la 
prednisona oral a dosis de 0.5-1 mg/kg/día durante 2-6 semanas, asociada o no a corticoides tópicos de alta potencia1. 
Otras opciones incluyen yoduro potásico, dapsona o colchicina. 
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Figura 1. 
Imagen clínica de las pápulas 
inflamatorias en porción 
central alta del tronco (a). 
Detalle de las pápulas, con 
intenso edema central, dando 
un aspecto “en diana” (b). 
Pápulo-pústulas en región 
dorsal del cuello (c). Detalle 
de lesión en abdomen, con 
intenso edema central y 
formación de pústula (d). 
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Figura 2. 
H&E, 4X. Biopsia cutánea 
mostrando intenso infiltrado 
neutrofílico en dermis 
superficial, con marcada 
afectación de epidermis, 
llegando a formar ampolla 
(a). H&E, 20X. Infiltrado 
neutrofílico intersticial en 
dermis (b). H&E, 40X. Detalle 
del infiltrado inflamatorio, 
compuesto principalmente 
por polimorfonucleares 
neutrófilos (c). 
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Anamnesis
Presentamos el caso clínico de un varón de 23 años, con antecedentes de consumo habitual de cannabis, que fue 
valorado por nosotros de urgencias por lesiones ampollosas generalizadas. El cuadro había comenzado cuatro meses 
antes por una placa exudativa en cuero cabelludo por la que había recibido tratamiento con amoxicilina-clavulánico 
y terbinafina sin mejoría. Posteriormente, describe la aparición progresiva de ampollas y de fragilidad cutánea que 
afectan al resto del tegumento, mucosa oral y genital, con un empeoramiento franco las dos semanas previas a nuestra 
valoración. Presentaba además prurito y sensación de cuerpo extraño ocular bilateral. Negaba fiebre ni otros síntomas 
sistémicos. 

Exploración física
En cuero cabelludo presentaba una gran placa de alopecia, eritematosa y exudativa, con descamación gruesa periférica 
y signos de impetiginización (figura 1A).
En el resto del cuerpo, incluido la región facial, destacaba la presencia de múltiples erosiones superficiales, algunas 
impetiginizadas, de diferente tamaño, con algunas ampollas francas en tronco y extremidades (figura 1B y 2A). Algunas 
de las lesiones presentaban morfología dianiforme. 
También asociaba afectación de región inguino-crural, escroto y pene y presencia de lesiones mucosas con erosiones 
superficiales en mucosa oral (figura 1C) y en glande, así como inyección conjuntival bilateral con secreción purulenta y 
ampollas tensas en palmas, plantas y dorso de manos y pies.  Presentaba signo de Nikolsky + en tronco y extremidades 
(figura 2A y B).
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Exploraciones complementarias
Con la sospecha clínica de una enfermedad ampollosa autoinmune vs impétigo ampolloso generalizado se realizaron 
las siguientes exploraciones complementarias iniciales: 

• En la analítica destacaba una elevación de la PCR (51,17 mg/L) sin leucocitosis ni neutrofilia. La serología de VIH, VHB 
y VHC fue negativa y se detectaron anticuerpos IgG para virus herpes simple tipo 1 y 2, en ausencia de IgM. 

• Se le realizó un cultivo de biopsia cutánea del brazo donde se objetivaron abundantes colonias de Staphylococcus 
aureus. Otros cultivos (escama cuero cabelludo, exudado pústula) fueron negativos. 

• Se realizó otra biopsia cutánea en el brazo (H-E, piel lesional) donde se observó una dermatitis ampollosa intraepidérmica 
con acantolisis. La inmunofluorescencia directa (IFD) en piel perilesional presentaba un depósito interqueratinocítico 
“en enrejado” de IgG y un depósito granular irregular de IgM en la membrana basal e inmediatamente subyacente a 
la misma (de apariencia más probable residual). No se detectaron depósitos con complemento ni IgA.

• La inmunofluorescencia indirecta fue positiva para anticuerpos anti-sustancia intercelular, anti-desmogleína 1 y 3. Se 
realizaron títulos con ELISA de anti-desmogleína 1 y anti-desmogleína 3 con resultados de 8.43 UI/mL y >10 UI/mL 
respectivamente. 

Diagnóstico
Pénfigo vulgar.
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Tratamiento
Dado el polimorfismo de las lesiones y la importante afectación mucosa, se le realizó un estudio de extensión mediante 
un TAC toraco-abdominal y cervical para descartar que se tratase de un pénfigo paraneoplásico, donde se objetivaron 
algunas adenopatías cervicales bilaterales en rango patológico de aspecto reactivo, descartándose malignidad por una 
Eco-PAAF. 
Se completó el estudio analítico para evaluar diferentes opciones de tratamientos: 

• Complemento (C3 y C4) normal.
• Poblaciones linfocitarias con ligero aumento de linfocitos B (466/mL; 60-450) y ligera disminución de las poblaciones 

de linfocitos T (CD4 847.00/mL; 1050 - 1650) 
• Niveles de inmunoglobulinas normales, con IgG de 930.00 mg/100 mL (700 - 1600)
• Actividad TPMT 20.90 U/ml.  
• QuantiFERON negativo. 

Se decidió ingresar al paciente dada la gravedad del cuadro y la dificultad a la hora de realizar curas domiciliarias. Se 
decidió instaurar un tratamiento de inducción con bolos de corticoides (metilprednisolona 500 mg) durante 4 días, 
seguido de 30 mg de prednisona diarios. Se realizó tratamiento con calcio (1000 mg/d) y vitamina D (800 UI/d) como 
prevención primaria de la osteoporosis. 
Se decidió llevar a cabo tratamiento con rituximab, administrándose a los 20 días, dos dosis de 1000 mg separadas por 
2 semanas, sin complicaciones. 
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Durante el ingreso se realizaron curas húmedas con antibióticos y corticoides tópicos (ácido fusídico, gentamicina, 
clobetasol 0.05 %, dipropionato de betametasona 0.05%) con cobertura con gasas y vendajes y se evitó el uso de 
apósitos adhesivos. En el cuero cabelludo se añadió ciclopiroxolamina champú a días alternos y una fórmula magistral 
de propionato de clobetasol 0.05 % y ácido salicílico en aceite capilar para uso diario. 
Precisó valoración por oftalmología, que pautó tratamiento con tobramicina y dexametasona cada 8 horas por una 
conjuntivitis bacteriana leve, por otorrinolaringología por una hipoacusia de transmisión, con extracción de tapones de 
cerumen, y por psicología por una reacción adaptativa que precisó seguimiento durante el ingreso. 

Evolución
El paciente fue dado de alta al mes del ingreso, con 20 mg de prednisona diarios, realizando curas diarias domiciliarias, 
hospitalarias 2 o 3 veces por semana y con seguimiento estrecho, presentando una evolución favorable con epitelización 
progresiva lenta. 
Se monitorizaron analíticamente las poblaciones linfocitarias y niveles de inmunoglobulinas debido al tratamiento con 
rituximab.  A los dos meses del ingreso los anticuerpos anti-desmogleína 1 y 3 eran negativos con títulos indetectables. 
A los cinco meses presentaba un índice de superficie de enfermedad del pénfigo (PDAI-skin) de 8/120 (a expensas 
de brazos: 3 y orejas: 5) y un PDAI-Cuero cabelludo de 4/10. La epitelización completa se consiguió a los siete meses 
del comienzo del tratamiento, persistiendo placas eritematosas residuales en tórax y una en receso fronto-temporal 
izquierdo, sin lesiones mucosas con un PDAI 0/120 en la última revisión, donde se encontraba en tratamiento con 10 mg 
de prednisona diarios. 
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Se administró una dosis de recuerdo de 500 mg de rituximab a las 24 semanas sin complicaciones.  

Comentario1-3

El signo de Nikolsky es característico de entidades que producen despegamiento intraepidérmico, entre los que se 
encuentran el pénfigo vulgar (PV), el foliáceo (PF), toxicodermias tipo síndrome de Steven-Johnson (SSJ) o necrólisis 
epidérmica tóxica (NET) y el síndrome de la piel escaldada estafilocócica (SSSS). Las manifestaciones clínicas diferentes, 
la sospecha de fármacos involucrados y las pruebas complementarias, especialmente la biopsia cutánea, donde la IFD 
juega un papel fundamental, permiten establecer un diagnóstico definitivo en la gran mayoría de los pacientes. En el 
caso del pénfigo vulgar, la presencia de anti-DSG 1 y 3, producirá afectación mucocutánea (como en el caso de nuestro 
paciente), mientras que la presencia únicamente de anticuerpos anti-DSG 3, producirá un fenotipo mucoso dominante 
con formación de ampollas cutáneas profundas. Esto se explica por la teoría de la compensación de las DSG, ya que la 
1 se expresa en toda la epidermis, aunque más intensamente en las capas superficiales, y la tipo 3 se expresa solamente 
en las capas más profundas de la epidermis y es la que predomina en mucosas, donde la DSG1 se expresa a una 
concentración muy baja. El tratamiento de elección para el PV es la combinación de corticoides sistémicos asociados a 
inmunosupresores (como la azatioprina o el micofenolato de mofetilo) o a rituximab, si bien en este caso se optó por el 
tratamiento con rituximab por su comodidad de administración. 
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Figura 1. 
1A. Afectación del cuero 
cabelludo, zona de 
presentación inicial. 1B y 
1C. Úlceras superficiales 
faciales con signos de 
impetiginización y afectación 
mucosa. 
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Figura 2. 
Imagen H/E x10 con 
áreas de despegamiento 
subepidérmico y un denso 
infiltrado linfoplasmocitario 
en dermis con la presencia de 
frecuentes eosinófilos.
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Anamnesis
Presentamos el caso de un paciente de 90 años que acudió a consulta remitido desde su residencia por úlceras 
pruriginosas en escroto. Sus cuidadores referían prurito intenso y heridas con sangrado que se habían iniciado hacía 
2 meses.
En tratamiento con tamsulosina por hiperplasia de próstata y acenocumarol por un tromboembolismo pulmonar.

Exploración física
El paciente presentaba en el escroto varias úlceras de bordes netos geográficos y base sangrante, confluyentes en una 
de 3 x 1,5 cm. No se palparon adenopatías inguinales (figura 1).
En la boca se objetivó una dentadura mal cuidada, y en la mucosa del labio superior, una úlcera cubierta por fibrina de 1,5 
cm y otra en la mucosa yugal izquierda, de similares características. No se observaron otras lesiones en ese momento.

Exploraciones complementarias
Ante el abanico de diagnósticos diferenciales que nos planteábamos, entre los que se incluían la Enfermedad de Behçet, 
Crohn y las enfermedades ampollosas, se decidió solicitar:
Hemograma, bioquímica de sangre con PCR, VSG, metabolismo del hierro, vitamina B12, ácido fólico, LDH, proteinograma, 
TSH, calprotectina, anticuerpos antidesmogleina 1 y 3 y anti BP180 y 240, ANAs, ENAs y serologías para el VIH, VHB, VHC.
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De los resultados señalamos una PCR de 18.61 mg/L (valores normales entre 1 – 5) y Ac. Anti BP180 IgG de 4.47 y Ac. Anti 
BP23O IgG de 1.1 (se considera resultado positivo cuando los índices son superiores a 1,00).
Al mismo tiempo se realizó una biopsia cutánea con el resultado de patrón de reacción ampolloso subepidérmico 
concordante con penfigoide ampolloso (PA) en la hematoxilina/eosina (figura 2) y con un estudio de inmunofluorescencia 
directa que presentaba un depósito lineal de IgG y C3 en la zona de la membrana basal epidérmica.

Diagnóstico
Penfigoide ampolloso de inicio escrotal.

Tratamiento
Se pautó prednisona a dosis de 0,5 mg/kg peso/día, y curas diarias de las lesiones con crema de betametosona/
gentamicina 0,5/1 mg/g.

Evolución
Mientras se esperaba por el resultado de la biopsia y las pruebas de laboratorio, el paciente tuvo un brote de 6 ampollas 
a tensión ubicadas en región clavicular izquierda y ambos brazos que terminaron de orientar el diagnóstico y que al cabo 
de un mes de instaurado el tratamiento, habían desaparecido, con gran mejoría de las úlceras escrotales.
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Comentario1-7

El prurito y las lesiones en el escroto en el paciente anciano pueden ser un motivo frecuente de consulta. Muchas de 
las veces es difícil encontrar la etiología, pudiéndose etiquetar de prurito idiopático y excoriaciones debidas a la xerosis 
cutánea propia de estos pacientes. En otras ocasiones, podemos encontrar una patología subyacente que explique 
el cuadro y que pueda ser resuelta por el dermatólogo para satisfacción de estos pacientes. Es aquí donde radica 
la importancia de una buena anamnesis, una exploración física completa y el realizar las pruebas complementarias 
necesarias, incluida una biopsia cutánea llegado el caso.
En nuestro caso confluía, además, con la excepcionalidad de la presentación inicial del PA relegado a la región escrotal.
En la bibliografía se recogen únicamente casos en la infancia y ya en los últimos años se han descrito 3 casos en 
pacientes ancianos. La presencia de un PA localizado se da en el 16-29 % de los pacientes, y aunque se han propuesto 
algunos factores como los traumatismos en la zona, la radiación UV y la presión hidrostática, aún hoy, no está claro el 
porqué se produce. 
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Figura 1. 
Fotografía de las úlceras 
escrotales.
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Figura 2. 
Imagen H/E x10 con 
áreas de despegamiento 
subepidérmico y un denso 
infiltrado linfoplasmocitario 
en dermis con la presencia de 
frecuentes eosinófilos.
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Anamnesis
Mujer de 43 años, gestante de 37 semanas, que acude a nuestro servicio de dermatología por lesiones eritematosas 
dianiformes de 2 semanas de evolución intensamente pruriginosas. La erupción se inició en muslos y se extendió en las 
primeras 48 horas a abdomen presentando una distribución de predominio periumbilical. No refiere otros antecedentes, 
niega toma de nuevos fármacos ni productos de herboristería y no ha presentado fiebre ni otra sintomatología sistémica. 
Tampoco refiere afectación mucosa.
La paciente había tenido tres embarazos previos (Fórmula gestacional: G4P2A1) y en ninguno había presentado 
afectación dermatológica. 

Exploración física
A la exploración apreciamos lesiones anulares de borde sobreelevado distribuidas de forma predominante en abdomen 
a nivel periumbilical. También se aprecian las mismas lesiones en miembros inferiores y algunas lesiones aisladas en 
miembros superiores. No evidenciamos afectación mucosa ni lesiones en palmas y plantas. Tampoco apreciamos 
lesiones de tipo ampolloso. Nikolsky negativo. 

Exploraciones complementarias
Se realiza biopsia cutánea y analítica sanguínea. 
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A nivel analítico únicamente destacan una anemia leve en el contexto de la gestación y una hipertrigliceridemia ya 
conocida previamente. Se realizó perfil de autoinmunidad con ANAs que resultaron negativos a título de 1/160 y se 
realizó un análisis de anticuerpos circulantes mediante Inmunofluorescencia Indirecta (IFI) que únicamente resultó 
positivo para anticuerpos anti-BP180 con un ratio de 2.48. Se realizaron también serologías víricas y para sífilis que 
resultaron negativas. 
En cuanto a la biopsia cutánea, se aprecia un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario con numerosos eosinófilos en 
dermis papilar y reticular alta, así como a nivel perivascular. Se acompaña de vacuolización parcheada de interfase 
sin formación de vesícula. En algunas zonas se observa espongiosis leve. No se observan neutrófilos. En el estudio de 
Inmunofluorescencia Indirecta (IFD) se observa depósito de C3 y en menor medida de IgG a nivel de membrana basal. 
No se observa depósito de IgM ni de IgA. 

Diagnóstico
Correlacionando los datos clínicos e histopatológicos en el contexto de la paciente, se llegó al diagnóstico de Penfigoide 
Gestacional (PG). 

Tratamiento
Se instauró tratamiento con Metilprednisolona 0,1 % en crema sobre las lesiones y cetirizina oral cada 12 h para el manejo 
del prurito. 
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Evolución
La paciente dio a luz dos semanas después de la primera visita mediante cesárea programada a un Recién Nacido (RN) 
sano sin incidencias. El RN no presentó afectación cutánea al nacimiento. 
Las lesiones se mantuvieron estables. No aparecieron nuevas tras la instauración de tratamiento. La paciente dejó de 
aplicar la corticoterapia tópica y de tomar el antihistamínico lo que reportó en una persistencia de las lesiones previas y 
del prurito hasta que se perdió el seguimiento 14 días tras el parto por cambio de domicilio.

Comentario1-6

El Penfigoide Gestacional (PG) es una entidad poco frecuente, que se ha descrito en gestaciones avanzadas, así como 
asociada a ETG. La clínica se caracteriza por la aparición de un prurito intenso seguido de lesiones que pueden adoptar 
un aspecto urticariforme o dianiforme como en nuestro caso y que en su evolución pueden formar ampollas tensas 
e incluso producir afectación palmoplantar. Su principal diagnóstico diferencial se plantea con la erupción polimorfa 
del embarazo (EPE) de la que se diferencia por su distribución predominantemente periumbilical y la posibilidad de 
recurrencia en siguientes gestaciones. Otras entidades con las que podríamos realizar el diferencial incluyen la 
dermatitis herpetiforme, dermatitis de contacto y en nuestro caso por la morfología de las lesiones, aunque no por su 
distribución, el eritema multiforme. El diagnóstico de se realiza mediante la combinación de datos clínicos, histológicos 
e inmunofenotípicos. El objetivo del tratamiento es evitar la aparición de más lesiones y mejorar el prurito. El primer 
escalón es la corticoterapia tópica. En caso de progresión, los corticoides sistémicos son efectivos y con frecuencia 
necesarios. En nuestro caso, ante la estabilidad, decidimos no iniciarlos, manteniendo una vigilancia estrecha.
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Figura 1. 
A. Lesiones a nivel abdominal. 
Se aprecia la distribución 
periumbilical con respeto de 
las estrías y de los flancos 
de la paciente. B. Lesiones 
en región posterior de las 
piernas, donde mejor se 
aprecia la morfología en 
diana de las lesiones. 
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Figura 2. 
Inmunofluorescencia directa. 
Se observa el depósito de C3 
a nivel de la membrana basal. 
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Anamnesis
Paciente varón de 68 años, sin antecedentes de interés, que consultó por la aparición de lesiones a modo de pápulas y 
placas eritematodescamativas, algunas de ellas erosionadas, de tres meses de evolución. Las lesiones eran asintomáticas 
y se iniciaron en la espalda, extendiéndose posteriormente por el tronco, abdomen, miembros superiores e inferiores. 
No habían respondido a tratamiento corticoideo tópico.
En la anamnesis, el paciente no describió factores desencadenantes, como pudieran ser procesos infecciosos o toma 
de medicación previo al inicio de la clínica.

Exploración física
A la exploración física se apreciaron placas eritematosas con descamación fina superficial, algunas de ellas con erosiones 
y costras en región central, de aspecto arciforme, dispersas por tronco, extremidades, y de forma discreta, en región 
cervical y facial (figura 1 y figura 2). No se visualizaron lesiones a nivel de mucosa oral o genital, ni en cuero cabelludo.

Exploraciones complementarias
Se procedió a la toma de biopsia cutánea de lesión a nivel de brazo derecho y abdomen, evidenciándose en acantolisis 
suprabasal y queratinocitos granulares disqueratósicos, con hiperqueratosis e infiltrado linfocitario perivascular.
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Tras este resultado, se realizó una segunda biopsia de piel perilesional, sobre la que se aplicaron técnicas de 
inmunofluorescencia directa, notificando positividad para inmunoglobulina G y complemento a nivel de capa granulosa. 
Se solicitó serología mediante técnica ELISA, con resultado positivo para anticuerpos Ig G antidesmogleína 1.
Por último, se realizó un TAC tóraco-abdómino-pélvico, en el que no se visualizaron alteraciones.

Diagnóstico
La correlación entre la clínica y los resultados histológicos, junto con la serología, permitió establecer el diagnóstico de 
pénfigo foliáceo.

Tratamiento
Se pautó prednisona oral a dosis de 1 mg/kg/día, así como un comprimido diario de omeprazol, calcio y vitamina D, que 
se mantuvo hasta evidenciar buena evolución sin aparición de nuevas lesiones.

Evolución
Tras tres semanas de tratamiento, el paciente nos refirió en la consulta que había experimentado una clara mejoría de 
la clínica. 
A la exploración, se apreciaron únicamente lesiones de aspecto residual sin erosiones activas. En este momento, se 
añadió 1 g cada 12 horas de micofenolato de mofetilo como ahorrador de corticoides. 
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Cada 10 días, se procedió a disminuir 10 mg la dosis de prednisona pautada, sin evidenciarse recidivas. Esto ha permitido 
que nuestro paciente se encuentre actualmente con buen control de su patología a una dosis de mantenimiento de 10 
mg de prednisona y 2 g de micofenolato diarios, desde hace 8 meses.

Comentario1-5

El pénfigo foliáceo se trata de una dermatosis ampollosa de origen autoinmune, en la que la formación de ampollas es 
inducida por autoanticuerpos frente a la desmogleína 1. 
Se trata de un tipo de pénfigo poco frecuente, que afecta fundamentalmente a la región facial, cuero cabelludo, 
espalda, región pectoral y abdomen. La lesión primaria, la ampolla flácida, es difícil de encontrar, ya que al ser superficial 
rápidamente se erosiona, por lo que es importante sospecharlo ante pacientes con erosiones costrosas que afectan a 
áreas seborreicas.
La histopatología muestra acantolisis a nivel de la capa granulosa, lo que permite diferenciarlo del pénfigo vulgar, en el 
que ocurre a nivel de la capa suprabasal.
En ocasiones la biopsia puede mostrar un patrón inespecífico, siendo necesaria una fuerte sospecha clínica y realizar 
técnicas de inmunofluorescencia directa para evidenciar los anticuerpos Ig G a nivel de la capa granular, que nos 
permiten establecer el diagnóstico.



04 526526Lesiones eritematodescamativas refractarias a corticoides tópicos

Figura 1. 
Placas eritematosas con 
descamación, algunas 
de ellas con erosión 
central, localizadas 
fundamentalmente en escote, 
abdomen y brazos.
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Figura 2. 
Lesiones similares localizadas 
en espalda, acentuadas en 
región dorsal.
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Anamnesis
Mujer de 78 años derivada desde Oftalmología, donde es seguida por una conjuntivitis crónica recidivante, para 
descartar afectación cutánea o de otras mucosas. La paciente presentaba un cuadro clínico de 10 años de evolución 
consistente en episodios de múltiples conjuntivitis, con hiperemia y enrojecimiento ocular que posteriormente 
generaban sinequias residuales y ojo seco de forma bilateral. Nunca había presentado lesiones cutáneas, orales o en 
genitales. No refería nueva medicación tópica u oral coincidente. No presentaba antecedentes personales de atopia o 
rosácea y otras etiologías (traumáticas o infecciosas) habían sido descartadas razonablemente por Oftalmología.
Como antecedentes personales de interés, destacaba una hipertensión arterial en tratamiento con enalapril, además 
de prednisona oral y tópica, así como lágrimas artificiales, pautadas para la patología por la que consultaba.

Exploración física
A la exploración física, presentaba en ambos ojos fibrosis tarsal en la conjuntiva inferior y sinequias iridoendoteliales, 
con puntos lagrimales completamente epitelizados. Leve acortamiento bilateral de los fondos de sacos inferiores. 
Presentaba hiperemia conjuntival bilateral, más marcada en ojo izquierdo con neovascularización y presencia de vasos 
en sacacorchos. No presentaba triquiasis. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia de la mucosa conjuntival y una de la mucosa yugal para estudio con microscopía óptica e 
inmunofluorescencia directa. 
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La microscopia óptica de la mucosa ocular mostraba una inflamación inespecífica del corion, mientras que la IFD mostró 
un depósito lineal de IgG, IgA y C3 en el lado epidérmico de la membrana basal (ZMB). No se encontraron alteraciones en la 
biopsia de la mucosa yugal. Se realizó una analítica básica con autoinmunidad que no mostró alteraciones significativas. 
Se realizaron técnicas de inmunofluorescencia indirecta (IFI*), inmunoblot (IB**) y de ensayo inmunoabsorbente ligado 
a enzimas (ELISA***) del suero de la paciente, obteniendo todos los resultados negativos. 
*IFI Piel humana normal e IFI de piel humana normal dividida con NaCl 1M: depósito de IgG/IgA en el lado epidérmico o 
dérmico de la ZMB.
**IB usando extractos epidérmicos humanos normales: BP230, BP180, envoplaquina de 210 kDa, periplaquina de 190 
kDa, Dsg1, Dsg3: IgG, IgA. IB utilizando extractos dérmicos (290 kDa, colágeno tipo VII), laminina gamma-1: IgG.  IB 
utilizando el dominio NC16A RP de BP180: IgG, IgA.  IB utilizando el dominio C-terminal RP de BP180: IgG, IgA. IB usando 
sobrenadante de cultivo de células HaCaT concentrado: 120 kDa LAD-1: IgG, IgA. IB utilizando laminina 332 (laminina 5): 
IgG. IB utilizando fracción rica en hemidesmosomas (HD-rich fraction): integrina beta 4: IgG, IgA
***ELISA de BP180 y BP230 para anticuerpos IgG, proteína recombinante del dominio NC1+NC2 del colágeno tipo VII 
(antígeno EBA), proteína recombinante de Dsg1 y Dsg3.

Diagnóstico
Penfigoide de la membrana mucosa ocular puro.
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Tratamiento
Previo al diagnóstico, la paciente había recibido tratamiento con corticoides orales y tópicos, así como tratamiento con 
lágrimas lubricantes.
Tras el diagnóstico, se inicia tratamiento con micofenolato de mofetilo (1-2,5 g/día). Dada la ausencia de respuesta y 
progresión, se decide tratamiento con rituximab (1 gr-1 gr separado de 15 días) e inmunoglobulina intravenosa (2 g / kg, 
3 días consecutivos), objetivando una respuesta completa a los tres meses de seguimiento. 

Evolución
A los 6 meses de seguimiento, se objetiva una recaída de la enfermedad con inflamación ocular. Por ello, se decide 
nuevo ciclo de rituximab (1 gr-1 gr separado de 15 días) e inmunoglobulina intravenosa (2 g / kg, 3 días consecutivos). 
Se obtiene nuevamente una respuesta completa con ausencia de datos de actividad inflamatoria a los 9 meses de 
seguimiento tras el inicio primer ciclo de tratamiento.

Comentario
El penfigoide de las membranas mucosas (PMM) es una enfermedad cicatrizante autoinmune sistémica.1 La afectación 
ocular en PMM es común y ocurre en aproximadamente el 70% de los casos.1,2 Sin embargo, existe un subtipo específico 
de tejido, donde únicamente la mucosa ocular está involucrada (PMMoc).1-3 La incidencia notificada de PMMoc se estima 
en 0,8 por millón de habitantes con una edad media de inicio a los 65 años y un predominio ligeramente superior en 
mujeres (rango 37–81 %).2,3 
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El PMMoc se caracteriza por autoanticuerpos que se dirigen a antígenos en el complejo de la membrana basal del 
epitelio conjuntival, y esto conduce a una fibrosis subepitelial progresiva, compromete la anatomía normal del párpado, 
la película lagrimal y la superficie de la córnea, siendo causa potencial de ceguera (50-75 % de los casos).1-4 La subunidad 
β4 de la integrina es el principal antígeno conocido en este subtipo.4 Los pacientes afectados presentan hiperemia 
conjuntival, pudiendo desarrollar entropión cicatricial y lagoftalmos, triquiasis y distiquiasis.1-3 El diagnóstico temprano de 
la enfermedad y el inicio de la terapia sistémica adecuada son esenciales para prevenir la progresión de la enfermedad 
y las complicaciones oculares posteriores a largo plazo.1-4 Sin embargo, este no siempre es sencillo, ya que la IFD y 
la determinación de autoanticuerpos es frecuentemente negativa, y más si la mucosa ocular es la única afecta.5 Los 
fármacos inmunosupresores sistémicos (IS), han sido el pilar del tratamiento. Sin embargo, incluso con dosis altas de IS, 
los pacientes pueden experimentar una progresión de la enfermedad.4,6,7 Por ello, se ha informado del uso de rituximab 
e inmunoglobulinas intravenosas con resultados esperanzadores.4,7 El papel del dermatólogo es clave a la hora de 
descartar la afectación de otras mucosas y/o piel, así como para guiar al oftalmólogo en el diagnóstico y el abordaje de 
esta patología discapacitante.4 En conclusión, presentamos un caso de penfigoide de la membrana mucosa ocular puro 
en tratamiento con rituximab e inmunoglobulinas intravenosas, ejemplificando la importancia del conocimiento de este 
tipo de enfermedades. 
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Figura 1. 
A. Leve hiperemia conjuntival 
con neovascularización 
y presencia de vasos 
en sacacorchos. B 
Fibrosis subconjuntival y 
acortamiento del fondo de 
saco en el párpado inferior 
del ojo izquierdo.
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Figura 2. 
Deposito lineal de IgG, 
IgA y C3 en el lado 
epidérmico de la membrana 
basal conjuntival por 
inmunofluorescencia directa.
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Anamnesis
Paciente varón de 74 años con antecedentes personales de hipertensión arterial, hipercolesterolemia, diabetes 
mellitus tipo 2 y asma bronquial en tratamiento con enalapril, torasemida, omeprazol, ezetimiba, metformina y ácido 
acetilsalicílico que acude al servicio de dermatología derivado de su médico de atención primaria por la aparición 
de lesiones ampollosas pruriginosas en tórax, abdomen y piernas de más de un año de evolución que se erosionan 
rápidamente. 

Exploración física
A la exploración presentaba varias ampollas flácidas de contenido purulento de unos 5 mm de diámetro salpicadas en 
piernas que se alternaban con lesiones lenticulares eritematosas erosionadas (figura 1).  
En tórax y abdomen presentaba ampollas de mayor tamaño en comparación con las de miembros inferiores, pero en 
menor cantidad y con menor eritema perilesional (figura 2).

Exploraciones complementarias
Se le realizaron en total tres biopsias cutáneas. La primera de ellas mostraba hallazgos compatibles con prurigo, mientras 
que en las dos siguientes se evidenciaron pústulas subcórneas con numerosos neutrófilos, degeneración balonizante 
y acantólisis secundaria, con cultivo de una de las pústulas estéril e inmunofluorescencia directa sin evidencia de 
depósitos inmunes. 
La analítica mostró una elevación en los niveles de colesterol y triglicéridos.
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Diagnóstico
Los hallazgos clínicos, anatomopatológicos y microbiológicos fueron compatibles con el diagnóstico de síndrome de 
Sneddon-Wilkinson o dermatosis pustulosa subcórnea (DPS). 

Tratamiento
El paciente recibió tratamiento inicialmente con 33 sesiones de rayos UVB y corticoides tópicos en oclusión con mejoría 
escasa de las lesiones.  

Evolución
A continuación, se inició tratamiento con 100 mg de sulfona al día con posterior aumento de dosis a 200 mg día y se 
obtuvo una mejoría inicial importante de las lesiones pustulosas. Sin embargo, el paciente no toleró el tratamiento por 
lo que se pautó colchicina a 1 mg desestimándose retinoides orales y ciclosporina por hipertrigliceridemia (niveles 
máximos de hasta 756 mg/dl).

Comentario
La DPS es una rara entidad crónica benigna caracterizada por la erupción de pústulas estériles1,2. Aunque su fisiopatolo-
gía no ha sido aún estudiada al completo, es conocido que existe acúmulo de neutrófilos en la capa subcórnea y se ha 
visto que en la zona superior de la epidermis hay evidencia de factor de necrosis tumoral alfa (TNF-α) 2. 
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Enfermedades 
ampollosas

En cuanto a su tratamiento, la sulfona sigue siendo de elección, aunque se ha descrito un aumento de resistencias 
a la misma1. Otras alternativas, probadas en nuestro paciente, son el tratamiento con fototerapia (UVB de banda 
estrecha), los corticoesteroides y la colchicina2. En nuestro paciente se desestimaron los retinoides y la ciclosporina 
por hipertrigliceridemia. Por último, se han descrito casos con respuesta a micofenolato de mofetilo, inhibidores de 
la fosfodiesterasa 4, anti TNF-α tales que infliximab, adalimumab o etanercept, minociclina o incluso terapias contra el 
mieloma2-5.
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Figura 1. 
Imagen clínica. Izquierda: 
en abdomen y tórax 
se visualizan ampollas 
y erosiones con borde 
eritematoso de diferentes 
tamaños. Derecha: a mayor 
aumento se aprecian pústulas 
y ampollas de contenido 
purulento y algunas erosiones 
superficiales.
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Figura 2. 
Imagen clínica. Izquierda: se 
observa en cara posterior 
de ambos miembros 
inferiores numerosas pústulas 
agrupadas con gran eritema 
perilesional. Derecha: cara 
posterior de miembro inferior 
derecho. A mayor aumento 
se aprecian pústulas de 
contenido purulento y 
erosiones.
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Tumores

Anamnesis
Un niño sano de 2 años y 9 meses fue visto en consulta por múltiples lesiones no pruriginosas de aproximadamente 2 
meses de evolución agrupadas en la piel de la región lumbar y glútea izquierda.  

Exploración física
El paciente presentaba múltiples lesiones papulosas, cupuliformes de 2-3 mm de diámetro agrupadas en la región 
lumbar y glútea. Algunas lesiones eran de color piel, mientras otras eran eritematosas y brillantes asentando sobre piel 
de color normal (figura 1a). El rascado de las lesiones no inducía eritema ni urticación. Aunque la descripción inicial 
era compatible con moluscos contagiosos, era necesario incluir en el diagnóstico diferencial otras entidades como 
una histiocitosis o una mastocitosis. La dermatoscopia, además, mostraba lesiones con una gran variedad de patrones 
(figura 2) que hacían incluir en el diagnóstico diferencial los dermatofibromas múltiples agrupados y nevus agminados. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia con punch de 3 mm y la histopatología reveló una población de células epitelioides intraepidérmicas 
y subepidérmicas (figura 1c), positivas para S-100, Melan-A, HMB-45, p16 y CD68; y negativas para CD163, CD1a, FXIIa y 
langerina.

Diagnóstico
Nevus de Spitz Agminado.
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Tratamiento
Exéresis de lesiones con atipia clínica o dermatoscópica.

Evolución
Un año después, se observó un aumento del tamaño y número de lesiones (figura 1b) y se decidió la exéresis de la 
lesión de mayor tamaño y color más oscuro (figura 2b) con diagnóstico de nevus de Spitz compuesto sin signos de 
atipia. El paciente continúa en seguimiento periódico por el servicio de dermatología. Por el momento, no se consideran 
tratamientos sistémicos más agresivos dada la naturaleza aparentemente benigna de la lesión y la ausencia de síntomas.

Comentario
El nevus de Spitz es una neoplasia melanocítica que aparece normalmente en la infancia y suele presentarse como 
una lesión única1. Aunque generalmente tiene un comportamiento benigno, desde su descripción inicial en 1910 ha 
generado cierta controversia debido a su similitud clínica e histológica con el melanoma y a la falta de consenso con 
respecto a sus características diagnósticas y manejo2. La aparición de múltiples nevus de Spitz, bien diseminados o 
agminados como nuestro caso, constituye un hallazgo inusual que no solo plantea un reto diagnóstico si no también 
terapéutico ya que en muchos casos la exéresis completa resulta imposible debido a su extensión, número, distribución 
y frecuentes recurrencias. La etiopatogenia no está clara, relacionándose con factores genéticos (descritas mutaciones 
en HRAS o traslocaciones de GOPC-ROS1) y factores ambientales3,4. 



01 Constelación de lunares 550

Tumores

De los 59 casos de nevus de spitz agminados descritos en la literatura, solo uno presentó un comportamiento agresivo 
con afectación ganglionar5. 
Ante la ausencia de claros criterios que permitan predecir la evolución de la lesión, consideramos que la dermatoscopia 
puede ser una herramienta que facilite la toma de decisiones. Aportamos un caso de nevus de spitz agminado con 
una detallada descripción dermatoscópica mostrando la gran variedad de patrones que puede presentar y que en 
ocasiones pueden simular otras entidades6.
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Figura 1. 
Imágenes clínicas e histopatológicas. 
a) Imagen tomada en la primera 
visita. Múltiples pápulas cupuliformes 
de pequeño tamaño de diferentes 
tonalidades que desde el rojo al marrón 
claro. b) Imagen realizada 12 meses 
después. Se observan un mayor número 
de pápulas y el aumento de tamaño 
de las previas. c) En la tinción con 
hematoxilina-eosina se observan células 
melanocíticas a nivel epidérmico y sobre 
todo subepidérmico de gran tamaño 
dispuestas algunas en nidos o de forma 
dispersa en la dermis superficial. Los 
melanocitos tienen un citoplasma 
claro con glóbulos eosinófilos (cuerpos 
de Kamino) que, aunque pueden 
encontrarse en un pequeño porcentaje 
de melanomas y nevus adquiridos 
son característicos de nevus de Spitz. 
A diferencia de los melanoma, los 
melanocitos en los nevus de Spitz 
muestran maduración a medida que 
aumenta la profundidad y se tornan más 
pequeñas y similares a los melanocitos 
comunes, expresando HMB45 en la 
superficie y disminuyendo hacia la base.
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Figura 2. 
Patrones dermatoscópicos 
de las diferentes lesiones. 
a) Parche blanco central 
con retículo negativo en la 
periferia. b) Patrón globular 
con glóbulos aislados y 
asimétricos en la periferia 
y pérdida de pigmento 
central. Corresponde con 
la imagen dermatoscópica 
de la lesión extirpada en la 
segunda biopsia. c) Patrón 
reticular negativo simétrico 
en toda la lesión. d) Centro 
rosado homogéneo con 
vasos puntiformes y halo 
marronáceo sin estructuras. 
e) Parche blanco central con 
retículo fino en la periferia. 
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 84 años con antecedentes de hipertensión arterial, diabetes tipo 2 y dislipemia que 
consultó por una lesión cutánea asintomática localizada en la mama derecha de más de años de evolución.

Exploración física
En la exploración física se objetivó una lesión tumoral exofítica de coloración rosada y consistencia elástica de 4 cm de 
diámetro localizada en cuadrante inferior externo mamario derecho (figura 1). El examen dermatoscópico reveló vasos 
irregulares y áreas rojo-lechosas.

Exploraciones complementarias
La mamografía y ecografía cutánea mostraron un engrosamiento cutáneo local y en el estudio mediante resonancia 
nuclear magnética se detectó una lesión tumoral infiltrativa de localización cutánea que no afectaba parénquima 
mamario. No se detectaron adenopatías patológicas.
En el estudio histológico se observaba una lesión de carácter infiltrativo que ocupaba todo el grosor dérmico y se 
extendía hasta el tejido subcutáneo. El tumor era heterogéneo, mostrando una variable densidad celular, así como 
diversos patrones de crecimiento, mayoritariamente fascicular o estoriforme, sobre un estroma hialinizado, focalmente 
mixoide, con presencia de un leve infiltrado inflamatorio linfocitario y una discreta trama vascular. Se observaban 
focalmente áreas con morfología en “espina de pescado” en las áreas de mayor densidad celular. 
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La celularidad era de tamaño intermedio, relativamente monomorfa, fusiforme y con atipia citológica leve-moderada 
(figura 2). En el estudio inmunohistoquímico las células neoplásicas mostraron positividad focal para S100, CD34 y NTRK 
y negatividad para el resto de marcadores realizados. Los estudios para la detección de reordenamientos en los genes 
PDGFRB y NTRK fueron negativos. 

Diagnóstico
Los hallazgos fueron compatibles con un tumor neural tipo lipofibromatosis (TN-LPF).

Tratamiento
Se realizó una exéresis local amplia que incluyó todo el complejo areola-pezón logrando márgenes libres.

Evolución
Tras nueve meses de seguimiento, se detectó un nódulo indurado próximo a la cicatriz, cuyo estudio histológico fue 
compatible con una recidiva local. 

Comentario
El tumor neural tipo lipofibromatosis es un tumor mesenquimal recientemente descrito por Agaram et al. en 20161. Sólo 
constan 38 casos descritos en la literatura, la mayoría en niños y adultos jóvenes. 
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Se trata de una proliferación fusocelular con patrón de crecimiento infiltrativo similar a la lipofibromatosis, atipia citológica 
variable, un inmunofenotipo característico (S100+, CD34+, SOX10 negativo) y frecuente presencia de reordenamientos 
del gen NTRK. La detección de genes de fusión con NTRK es de gran interés por sus posibles implicaciones terapéuticas. 
Aunque la presentación clínica es inespecífica, habitualmente se halla en tronco y extremidades. Su comportamiento 
clínico es localmente agresivo, con tendencia a la recurrencia local, siendo las metástasis a distancia extremadamente 
raras. El diagnóstico diferencial histopatológico debe realizarse principalmente con la lipofibromatosis, el fibrosarcoma 
infantil, el hamartoma fibroso de la infancia, el dermatofibrosarcoma protuberans, el tumor maligno de la vaina nerviosa 
periférica de bajo grado y el melanoma desmoplásico. Aportamos un nuevo caso detectado en un paciente edad 
avanzada, de los que únicamente se han reportado diez casos1,4–6.
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Figura 1. 
Lesión tumoral exofítica de 
coloración rosada de 4 cm 
de diámetro localizada en 
cuadrante inferior externo 
mamario derecho.
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Figura 2. 
Tinción de hematoxilina-
eosina que muestra 
celularidad de tamaño 
intermedio, monomorfa, 
fusiforme y con atipia 
citológica leve-moderada.
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Anamnesis
Varón de 2 años, con correcto desarrollo psicomotor y sin antecedentes de interés que consulta por una lesión 
interescapular superior desde los 2 meses de crecimiento lento, sin asociar sintomatología acompañante ni lesiones a 
otro nivel.

Exploración física
En la exploración física se observa una placa anular interescapular superior de 8x4 cm con centro atrófico hipopigmentado, 
telangiectasias en la superficie y bordes ligeramente sobreelevados

Exploraciones complementarias
Se realiza ecografía cutánea con sonda de 22 MHz observándose un área de bordes mal delimitados en dermis superior 
con aumento de ecogenicidad y con señal Doppler negativa.
Se realizó una biopsia incisional mostrando una proliferación fascicular en dermis profunda compuesta por células 
fusiformes que se disponen de modo paralelo a la epidermis englobando las estructuras anexiales preexistentes. No 
se observó atipia estructural o citológica ni imágenes de mitosis. En el estudio con inmunohistoquímica se observa 
positividad focal de Calponina con negatividad para Actina de músculo liso, caldesmon, desmina y CD34.
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Diagnóstico
Ante estos hallazgos se realizó el diagnóstico de dermatomiofibroma.

Tratamiento
De acuerdo con los padres del paciente se decidió abstención terapéutica. 

Evolución
Durante el periodo de seguimiento (2 años) la lesión creció de forma moderada en el primer año presentando estabilidad 
clínica en los últimos meses. 

Comentario1-10

El dermatomiofibroma (DMF) es un tumor mesenquimal benigno raro. Su aparición en la edad pediátrica es infrecuente, 
existiendo en la literatura 48 casos descritos.
El diagnóstico diferencial debe realizarse con tumores benignos como el dermatofibroma (lesión hipo-isoecogénica de 
contornos irregulares), NF plexiforme (nódulos hipoecogénicos bien delimitados), la miofibromatosis, el hamartoma de 
músculo liso o el granuloma anular. 
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Su diferenciación de otros tumores localmente agresivos o con potencial metastático suele requerir una muestra 
histológica para su estudio como en el caso del dermatofibrosarcoma protuberans (imagen hipoecoica que puede 
acompañarse de refuerzo posterior y Doppler positivo intratumoral con neovascularización perilesional, mientras que en 
AP se observará una positividad fuerte y difusa de CD34 y una ocupación de las estructuras anexiales), la fibromatosis 
desmoide (infrecuente en niños, expresando - catenina) o el tumor plexiforme fibrohistiocitico (con afectación importante 
del tejido celular subcutáneo).
En cuanto a su manejo dado su carácter benigno tanto el seguimiento clínico como la exéresis son opciones viables.
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Figura 1. 
Imagen clínica. Placa 
interescapular de 8x4 
cm con centro atrófico 
hipopigmentado y borde 
sobreelevado de crecimiento 
progresivo.
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Figura 2. 
A) Ecografía sonda 22 
MHz (A1: Piel lesional, A2: 
Piel sana): área de bordes 
mal delimitados en dermis 
superior con aumento 
de ecogenicidad y señal 
Doppler negativa; B) H/E 4x: 
proliferación fascicular en 
dermis profunda compuesta 
por células fusiformes 
que se disponen de modo 
paralelo a la epidermis 
englobando las estructuras 
anexiales preexistentes sin 
datos de atípica citológica o 
estructural.
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Anamnesis
Mujer de 92 años que acude a consulta derivada desde el servicio de urgencias por presentar lesión dolorosa y con 
sangrado espontaneo en conducto auditivo externo izquierdo de 15 días de evolución. 

Exploración física
Exploración física: tumoración carnosa eritematoviolácea con exudado amarillento protruyendo anteroinferiormente 
por CAE izquierdo, abombando la piel en zona del trago, presentándose como masa subcutánea preauricular ipsilateral 
(figura 1A y 1B).

Exploraciones complementarias
Con sospecha de malignidad se realizó biopsia-punch de la zona preauricular. El estudio histopatológico fue compatible 
con infiltración por melanoma de tejido celular subcutáneo con BRAF y ckit negativos (figura 2A, B, C). Se realizó estudio 
de extensión con TC body, donde se observa una masa parotídea izquierda que se extiende hacia peñasco y región 
preauricular ocasionando estenosis del CAE, así como adenopatías laterocervicales izquierdas patológicas (figura 2D), 
resto sin datos de diseminación metastásica. 
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Diagnóstico
Ante los resultados se exploró todo el tegumento, uñas y superficie mucosas sin identificarse lesiones pigmentadas 
sugestivas de malignidad. Además, dado los resultados de las pruebas se realizó el diagnóstico de melanoma subcutáneo 
de probable origen parotídeo izquierdo localmente avanzado. 

Tratamiento
Tras valoración en comité de melanoma el tumor se consideró no resecable. Se inició radioterapia paliativa y Nivolumab

Evolución
Progresión de la enfermedad falleciendo la paciente 6 meses después.

Comentario
El melanoma parotídeo es poco frecuente correspondiendo, normalmente, a metástasis de melanomas cutáneos de 
cabeza y cuello. Sin embargo, en raras ocasiones, no se identifica un primario. En estos casos debe realizarse diagnóstico 
diferencial con metástasis parotídea de un primario desconocido que ha regresado o un melanoma primario derivado 
de melanocitos ectópicos en la parótida, siendo esta entidad excepcional. 
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Para facilitar el diagnostico diferencial entre estas dos entidades, Woodwards et al., propusieron cuatro criterios. 
Sin embargo, dado que incluyen criterios histológicos, y en nuestro caso, carecemos del estudio completo de la 
pieza quirúrgica no podemos aplicarlos. En nuestra paciente se realizó el diagnóstico de presunción de melanoma 
amelanótico primario de parótida porque negaba antecedentes de lesiones pigmentadas que hubiesen regresado en 
cabeza y cuello y dado que no se identificaron en la exploración lesiones pigmentadas sugestivas de malignidad. El 
tratamiento de elección es la parotidectomía total junto con al menos, una disección ganglionar selectiva de cuello. 
Existe poca evidencia sobre la radioterapia, quimioterapia y/o inmunoterapia. El pronóstico es malo, con tasas bajas de 
supervivencia a los 5 años. 
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Figura 1. 
1A: en CAE izquierda 
tumoración eritematoviolácea 
con exudado amarillento, 
abombando la piel en zona 
del trago. 1B: detalle tras 
punch.
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Figura 2. 
2A: cilindro cutáneo. 2B: que 
muestra en dermis profunda 
proliferación de células 
melánicas no pigmentadas 
de hábito plasmocitoide 
con escaso citoplasma y 
núcleos hipercromáticos 
2C: que tiñen intensamente 
para HMB-45. 2D: TC en el 
que se observa masa que 
ocupa el espacio parotídeo 
izquierdo, extendiéndose 
anteriormente infiltrando el 
masetero. Además, afecta 
el tejido celular subcutáneo 
y piel adyacente al peñasco 
y región preauricular, 
ocasionando disminución del 
calibre del CAE ipsilateral. 
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Anamnesis
Varón de 38 años, natural de Venezuela, que consulta a través de teledermatología, por una lesión pigmentada en 
región umbilical.
Ante sospecha de malignidad, fue citado de forma presencial en la consulta de dermatología de manera urgente en 
48 horas.
Refiere un mes de evolución de la lesión, con supuración ocasional.
Sin antecedentes médicos de interés, salvo intervención quirúrgica por hernia umbilical hace más de 10 años. Niega 
antecedentes familiares de melanoma o cáncer de páncreas.

Exploración física
Fototipo IV.
A nivel de cuadrante inferior derecho umbilical se objetiva una lesión pigmentada de un centímetro de diámetro, con 
bordes no bien definidos, varias coloraciones: marrón claro, más oscuro, zonas azul-grisáceas y rojizas.
Bajo el ombligo cicatriz lineal de cirugía de unos cuatro centímetros.
A la dermatoscopia se objetiva lesión asimetría, bordes irregulares, policromía con predominio de tonos grises azulados, 
con varias manchas marrones y destacando en el centro y zona inferior de la lesión, numerosas líneas blancas cortas, 
algunas perpendiculares (crisálidas) rodeadas de numerosos vasos y la zona más interna abultada rosado blanquecina.
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Exploraciones complementarias
Se realizó biopsia excisional de la lesión.

Diagnóstico
Establecimos un diagnóstico clínico de sospecha de posible melanoma.
Sin embargo, la histología mostró que no había un incremento de melanocitos, siendo además basales con HMB45. 
Patrón inflamatorio compatible con liquen simple crónico.

Tratamiento
Extirpación de la lesión.

Evolución
Buena evolución, resolución total del cuadro.

Comentario1-3

Ante una lesión pigmentada, es fundamental la exploración mediante dermatoscopia, y a través de los distintos métodos 
de diagnóstico:
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Análisis de patrones; ABCD de Slotz (Asimetría, Bordes con terminación abrupta del patrón de pigmentación, Colores 
>6, estructuras dermatoscópicas); método de Menzies (criterios positivos: velo azul-blanquecino, despigmentación 
pseudocicatricial, múltiples colores, retículo pigmentado prominente, pseudópodos, proyecciones radiales, múltiples 
puntos marrones, glóbulos negros periféricos y múltiples puntos azul-gris); la lista de 7 puntos de Argenziano (criterios 
mayores: retículo pigmentado atípico, velo azul-blanquecino, patrón vascular atípico; criterios menores: proyecciones 
irregulares, puntos/glóbulos irregulares, manchas de pigmento irregulares, estructuras asociadas a regresión) se llega a 
un diagnóstico clínico de sospecha, que si es de malignidad debe ser siempre confirmado con la anatomía patológica 
que nos dará el diagnóstico definitivo.
En este caso tuvimos la agradable sorpresa de que no se trataba de una neoplasia maligna. Queremos destacar también la 
importancia de la teledermatología, que permite el cribado de pacientes con una respuesta rápida cuando es necesario.
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Figura 1. 
Imagen macroscópica de la 
lesión.
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Figura 2. 
Dermatoscopia de la lesión.
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Anamnesis
Acude a nuestra consulta un lactante de 2 meses de vida que presentó al nacimiento una lesión cutánea única dorsal 
evolucionando a múltiples lesiones en días sucesivos que afectan a tronco y zona dorsal de forma preferente con 
alguna lesión en raíz de miembros. El paciente presenta buen desarrollo pondoestatural y buen estado general hasta 
el momento actual. La madre refiere antecedente de infección por SARS-CoV-2 en el segundo trimestre de embarazo 
cursando de forma paucisintomática con sintomatología del tracto respiratorio superior y cefalea. No refiere otros 
antecedentes de interés personales ni familiares.

Exploración física
A la exploración se observan lesiones maculares y papulonodulares generalizadas de predominio en tronco (figura 1) 
y dorso (figura 2), de coloración eritematoviolácea, que han ido aumentando en tamaño y número en los sucesivos 
controles realizados por nuestra parte para posteriormente estabilizarse con involución paulatina de la mayoría de las 
lesiones y reducción de las remanentes con evolución cromática hacia coloración azul violácea y parduzca. No ha 
presentado en ningún momento lesiones en áreas seborreicas ni intertriginosas. No presenta adenopatías inguinales ni 
axilares. 

Exploraciones complementarias
Se realiza analítica completa, radiografía de tórax, ecografía abdominal y serie ósea resultando todas las pruebas dentro 
de la normalidad. 
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Asimismo, se toma biopsia cutánea de la lesión dorsal con resultado anatomopatológico de infiltración dérmica por 
células epitelioides de mediano tamaño acompañadas de células gigantes de citoplasma eosinófilo y núcleo en grano 
de café. Tinción con CD68, S100 y CD1a positiva (+). 

Diagnóstico
Histiocitosis de células de Langerhans auto involutiva presentándose como bebé en magdalena de arándanos.

Tratamiento
Dada la evolución favorable hacia resolución de la clínica no precisó tratamiento alguno. Únicamente precisó de 
controles seriados en nuestro centro para observar la evolución clínica del paciente.

Evolución
Las lesiones iniciales eritematovioláceas que presentó el paciente de forma congénita se tornaron parduzcas 
evolucionando a su vez hacia la desaparición paulatina sin precisar ningún régimen terapéutico. En el momento actual 
el paciente se encuentra completamente asintomático en cuanto a clínica y lesiones. 

Comentario1-4

Nos encontramos ante un lactante de 2 meses en magdalena de arándanos como expresión de una histiocitosis de 
células de Langerhans.  
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Las histiocitosis de células de Langerhans tienen en común la proliferación de células dendríticas presentadoras de 
antígeno con características fenotípicas y ultraestructurales de células de Langerhans. La infiltración puede limitarse a 
un órgano o ser diseminada, siendo la piel un órgano comúnmente afecto. La etiopatogenia es desconocida, aunque 
probablemente aparezca en relación a una alteración en la regulación del sistema inmunológico en estos pacientes.
Blueberry muffin baby es un término descriptivo para lesiones purpúricas que reflejan hematopoyesis extramedular. 
La presencia de un exantema de estas características en un recién nacido debe generar un índice de sospecha para 
la realización de pruebas orientadas a establecer un diagnóstico diferencial entre diversas entidades que incluyen 
neoplasias hematológicas, tumores sólidos como el neuroblastoma o infecciones congénitas, así como cualquier 
proceso sistémico que conlleve hematopoyesis extramedular.
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Figura 1. 
Lesiones eritematovioláceas 
dispersas en tronco de recién 
nacido.
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Figura 2. 
Lesión tumoral de 5 cm de 
diámetro máximo, con bordes 
brillantes color marrón 
grisáceo oscuro y centro 
ulcerado, en glúteo derecho a 
menos de 0,2 cm del esfínter 
anal.
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Anamnesis
Mujer de 50 años que presenta como antecedentes personales: linfoma de Hodgkin en 2003, quiste pancreático 
intervenido quirúrgicamente en 2007, conización por CIN-3 en 2014, y recaída con linfoma no Hodgkin en 2018 que fue 
tratado con poliquimioterapia.
Fumadora de 10 cigarrillos/día. 2 gestaciones mediante FIV y 2 partos sin incidencias.
Al finalizar quimioterapia consulta por aparición de lesiones pruriginosas en vulva.

Exploración física
Pápulas sobreelevadas marronáceas múltiples de aspecto verruciforme en labios mayores, labios menores y en pliegue 
interlabial (figura 1).

Exploraciones complementarias
Se realiza biopsia de una de las lesiones. 

Diagnóstico
Lesión intraepitelial escamosa de alto grado H- SIL VIL TIPO COMÚN p16 positivo sin signos de infiltración.

Tratamiento
Tratamiento combinado con crioterapia, ácido tricloroacético (TCA) al 50%, imiquimod 5% y vaporización con láser CO2.
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Evolución
La paciente respondió de forma moderada a la aplicación de TCA 50% en consulta cada 2 semanas. Se realizaron un 
total de 6 aplicaciones sobre las lesiones. Al no tener una respuesta completa se indicó imiquimod al 5% siguiendo 
la pauta recomendada por la ISSVD (International Society for Study of Vulvovaginal Disease) 1 aplicación a la semana 
2 semanas, 2 aplicaciones a la semana 2 semanas y 3 aplicaciones a la semana hasta resolución completa con un 
máximo de 16 semanas. Se obtuvo una respuesta clínica aceptable con una regresión del 80% de las lesiones siendo 
las lesiones interlabiales y periclitorianas las más recalcitrantes y resistentes al tratamiento. Se decidió comentar el caso 
en comité con ginecología y se concluyó realizar vaporización con láser CO2 obteniéndose una respuesta completa 
y reepitelización de la zona (figura 2). La vaporización con láser de CO2 está especialmente indicada en lesiones que 
afecten al clítoris, labios menores o área vulvar contigua a la vagina ya permite destruir selectivamente las lesiones 
cutáneas y que la curación posterior no provoque cicatrices ni deformidades.
A día de hoy la paciente continua con revisiones periódicas cada 2-3 meses en consulta de ginecología-dermatología.

Comentario1-2

Previo al desarrollo de carcinoma de células escamosas (CEC) en la vulva, existen dos tipos distintos de lesiones 
precursoras conocidas como neoplasia intraepitelial vulvar (VIN): 
1. VIN clásico (VINc): impulsado por la infección por el virus del papiloma humano (VPH) de alto riesgo y que ocurre en 

mujeres jóvenes. La inmunohistoquímica p16 es positiva.
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2. VIN diferenciado (VINd): no relacionado con el VPH y suele ocurrir en mujeres postmenopáusicas con enfermedades 
crónicas de la piel como el liquen escleroso y el liquen plano. La VINd es negativo para p16 y la mayoría presentan 
positividad a p53.

En algunos casos, el tratamiento de la VIN supone una repercusión emocional. Las principales dificultades que pueden 
llegar a afrontar estas pacientes derivan de la distorsión anatómica post-cicatrización y de su impacto en la esfera 
sexual. En conclusión, ya que como en los casos de VINc, el riesgo de progresión a CEC invasivo son menores que en los 
casos de VINd (5.7% vs 33% respectivamente) siempre que sea posible se debe buscar una opción de tratamiento eficaz, 
pero siendo conservadores de órgano y evitando cirugías agresivas que no mejoran el pronóstico de la enfermedad, con 
el objetivo de minimizar el impacto en la calidad de vida de las pacientes. 
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Figura 1. 
Múltiples pápulas 
verruciformes 
hiperpigmentadas en labios 
mayores y menores.
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Figura 2. 
Fase de reepitelización tras 
vaporización con láser CO2. 
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Anamnesis
Se trata de una mujer de 50 años sin antecedentes personales de interés, que acude a consulta de dermatología 
por presentar desde hace 3 meses una lesión cutánea dolorosa en pulpejo de tercer dedo de mano derecha.  Con la 
sospecha de verruga vírica, se realizó tratamiento con crioterapia en un total de 4 ocasiones, con aumento del tamaño, 
del dolor y aparición de sangrado ocasional.

Exploración física
A la exploración se observaba una lesión eritematosa, hiperqueratósica e indurada de 4 mm en hiponiquio de tercer 
dedo de mano derecha. Sin otras lesiones cutáneas asociadas.

Exploraciones complementarias
Inicialmente se realizó una biopsia de la lesión, informándose histológicamente como tumor anexial de comportamiento 
no precisable. Tras el resultado se realizó una ecografía y una resonancia magnética en la que se objetivó una tumoración 
de 6x4x6 mm en contacto con la cortical distal de la falange, sin erosión de la misma y sin alteraciones en la médula ósea 
(figura 1).  Para completar el estudio, se realizó extirpación de la tumoración. A nivel histológico se observaba en dermis, 
una proliferación neoplásica de límites mal definidos constituida por áreas sólidas, quísticas y papilares, revestidas por 
una capa celular externa, constituida por unas células de hábito mioepitelial, de citoplasma claro, con inmunoexpresión 
para p63 y actina de músculo liso, y una capa más interna, de citoplasma eosinófilo o anfófilo (figura 2). 
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Además, se identificó invasión linfática y margen quirúrgico profundo de resección afecto. 
Debido a la histología y a una clínica compatible se llegó al diagnóstico de adenocarcinoma digital papilar con afectación 
de márgenes. serie ósea, que es rigurosamente normal y se repite la analítica, que vuelve a poner de manifiesto este pico 
monoclonal, además de evidenciar la presencia de proteinuria de Bence Jones por cadenas ligeras IgG Lambda. El resto 
de la analítica no muestra alteraciones, descartándose afectación de órganos diana.

Diagnóstico
Adenocarcinoma digital papilar del tercer dedo de mano derecha.

Tratamiento
Tras una reunión multidisciplinar, se decidió realizar extirpación con ampliación de márgenes de la falange distal de 3º 
dedo de mano derecha.

Evolución
Se realizó un TAC toraco-abdomino-pélvico como parte del estudio de extensión con resultado dentro de la normalidad. 
Actualmente se realiza un seguimiento cada 6 meses y un TAC anual. Hasta ahora, la paciente no ha presentado recidivas 
ni metástasis.
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Tumores

Comentario1-5

El adenocarcinoma papilar digital agresivo (ADPAca) es un tumor maligno infrecuente de la glándula sudorípara, con 
alta tendencia a la recurrencia local y la metástasis. Es más común en hombres (con una proporción de 9: 1 hombres a 
mujeres) y tiende a ocurrir en la quinta a séptima década de la vida. La presentación clásica de esta neoplasia es como 
un nódulo firme, indoloro, localizado casi exclusivamente en la superficie volar de los dedos de las manos o de los pies.  
En la mayoría de los casos, existe un antecedente prolongado de enfermedad, ya que la ADPA puede simular afecciones 
benignas como un quiste ganglionar, infección de tejidos blandos, granuloma piógeno, paroniquia, hemangioma o 
tumor de células gigantes de la vaina tendinosa, entre otros.
El diagnóstico definitivo es histológico, caracterizado por ser una tumoración multinodular mixta sólida-quística con 
proyecciones papilares en espacios quísticos, revestidos por una doble capa de células epiteliales. El manejo quirúrgico 
de esta neoplasia no está claro, aunque las guías actuales para el manejo de ADPA, recomiendan el control local de la 
enfermedad mediante la escisión local amplia del tumor o la amputación del dedo, con seguimiento a largo plazo por 
posible recidiva o diseminación metastásica. 
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Figura 1. 
RMN de mano derecha:  
Tumoración redondeada 
en el extremo del tercer 
dedo, en su margen palmar 
y ligeramente radial, 
hiperintensa en Densidad 
protónica supresión grasa, de 
6 x 4 x 5 mm, que contacta 
con la cortical distal de la 
falange, sin evidencia de 
erosión de la misma y sin 
alteraciones en la medula 
ósea.



08 602602Adenocarcinoma digital papilar: a propósito de un caso 

Figura 2. 
Hematoxilina-eosina aumento 
x 25 y x 200. En la imagen de 
la izquierda se objetiva una 
lesión neoplásica dérmica 
con patrón de crecimiento 
sólido, quístico y papilar. 
En la imagen de la derecha 
se visualiza la presencia de 
glándulas o túbulos con 
secreción apocrina.
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Tumores

Anamnesis
Mujer de 61 años sin antecedentes de interés consulta en Urgencias de Dermatología derivada de su Médico de Atención 
Primaria tras picadura de mosquito en párpado derecho hace dos semanas. Refiere que, tras haber manipulado por ser 
pruriginosa, ha empeorado su aspecto. Ha sido valorada previamente en su Centro de Salud en dos ocasiones, habiendo 
realizado tratamiento con terracortril (oxitetraciclina – hidrocortisona) pomada y amoxicilina 750 mg y posteriormente 
al ver ausencia de mejoría, amoxicilina-clavulánico 875-125 mg, sin clara mejoría con ninguno de los tratamientos. 
Ante una sospecha de dermatitis de contacto por terracortril, se ha desaconsejado la aplicación de corticoides tópicos 
hasta valoración por Alergología. 
La paciente no refiere fiebre ni malestar general, tampoco tiene molestias oculares ni alteraciones en la visión. 

Exploración física
A la exploración, presenta en tercio interno de párpado superior derecho una placa circular de 15 mm de diámetro con 
bordes eritematosos y costra hiperqueratósica central de aspecto crateriforme de 10 mm (figura 1). A la palpación la 
lesión se presenta indurada y no dolorosa. No presenta exudado ni drenaje de ningún tipo de contenido. La movilidad 
ocular está conservada. No se palpan adenopatías en territorio cervical u occipital.

Exploraciones complementarias
Desde Urgencias realizamos una biopsia en sacabocados con punch de 4mm con estudio histológico y detección de 
Leishmania spp. 
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La biopsia es compatible con un trastorno proliferativo T CD30 positivo citotóxico, cuyos hallazgos patológicos sugieren 
como primera posibilidad diagnóstica un linfoma anaplásico de células grandes – CD8 positivo. La detección de 
leishmania es negativa. 
Ante tal diagnóstico, se realiza el estudio de extensión que incluye: 
• PET-TAC body: sin lesiones sospechosas
• Analítica sanguínea en la cual destaca Beta 2 microglobulina 2792 ng/L, Ferritina 125 ng/mL, LDH 166 U/L, Linfocitos T 

47.6%, Linfocitos supresores 156.6 10^3/microL.

Diagnóstico
Pseudolinfoma cutáneo secundario a picadura de insecto.

Tratamiento
Tras la primera valoración en el Servicio de Urgencias, no se pauta tratamiento. La paciente acude a revisión tres semanas 
después refiriendo desaparición por completo de la lesión, permaneciendo ella asintomática. En el lugar de la lesión 
previa únicamente se aprecia la cicatriz. (Figura 2).

Evolución
Ante la sorprendente resolución espontánea del cuadro tras realización de biopsia, se realiza una ecografía cutánea en 
el lugar de la cicatriz.
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No muestra restos de lesión ni alteraciones en la piel y además se realiza una ampliación de la cicatriz de 1cm para 
descartar persistencia de enfermedad clínicamente no identificable. El estudio histológico confirma piel con fibrosis 
cicatricial activa dérmica e inflamación crónica con numerosos histiocitos, lo que lo hace compatible con el estado 
postbiopsia. A los tres meses se repite la analítica sanguínea con normalización de las poblaciones linfocitarias. A día de 
hoy la paciente continua en seguimiento en el Servicio de Dermatología para detección de posibles recidivas.

Comentario
El término pseudolinfoma cutáneo describe proliferaciones cutáneas benignas de naturaleza reactiva que simulan 
linfomas cutáneos.1 Para su diagnóstico es necesario integrar la clínica, con la histología y marcadores moleculares y aún 
así en ocasiones solo la evolución clínica nos confirmará el diagnóstico, por lo que el seguimiento es esencial.2

Dentro de los pseudolinfomas, está descrita la reacción persistente a picaduras de artrópodos, si bien el paradigma de 
este cuadro es la escabiosis nodular, cualquier artrópodo puede inducirla. En su patogenia se ha propuesto una reacción 
de hipersensibilidad retardada a algún componente del artrópodo en cuestión, aunque rara vez es identificable en las 
lesiones. A nivel histológico se suele observar un infiltrado linfohistiocitario denso perivascular de predominio T con 
expresión CD30+.3

Presentamos un caso de una mujer de mediana edad que tras una picadura en párpado superior derecho desarrolla una 
lesión compatible con pseudolinfoma que remite de forma espontánea tras la biopsia. 
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Figura 1. 
Placa de aspecto 
crateriforme.
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Figura 2. 
Cicatriz tras resolución 
espontánea.
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Tumores

Anamnesis
Una mujer de 34 años, sin antecedentes médicos de interés, consultó en dermatología por la presencia de una lesión 
ulcerada, no dolorosa, en pezón izquierdo, de 1 año de evolución. La paciente no tenía antecedentes personales o 
familiares de cáncer de mama. 

Exploración física
A la exploración, presentaba una lesión erosiva ovalada, indolora, en el pezón de la mama izquierda (figura 1). No se 
objetivó la presencia de masas a la palpación, ni tampoco presentaba adenopatías palpables en axilas. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia que mostró una proliferación de conductos galactóforos que comunicaban y ulceraban la 
epidermis. Los ductos estaban formados por un epitelio columnar apocrino luminal rodeado por una capa externa 
de células mioepiteliales positivas al marcador inmunohistoquímico p63 (figura 2). No se observó atipia citológica ni 
necrosis. 

Diagnóstico
Adenomatosis erosiva del pezón. 
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Tratamiento
Se realizó una extirpación quirúrgica simple completa de la lesión.

Evolución
La paciente acudió a la consulta de revisión 3 meses más tarde, asintomática, sin presentar ningún signo de recidiva. 

Comentario1-7

La adenomatosis erosiva del pezón es una proliferación benigna de los conductos galactóforos. Clínicamente se 
presenta como una placa eccematosa, ulcerada o hiperqueratósica que puede asociar secreción serosa o sanguinolenta. 
En algunos casos puede identificarse incluso la formación de un nódulo. Afecta predominantemente a mujeres de 
mediana edad, aunque se han descrito casos en todas las edades y, de forma excepcional, en varones. El tratamiento 
de elección es quirúrgico y se ha propuesto la cirugía de Mohs para evitar recidivas. También se han descrito casos 
tratados mediante crioterapia y terapia fotodinámica. Es importante su conocimiento para evitar pruebas diagnósticas 
innecesarias y tratamientos agresivos, ya que puede confundirse con procesos malignos como la enfermedad de Paget 
o el adenocarcinoma de mama. El diagnóstico diferencial de este último es difícil de establecer, pero la presencia de 
una banda externa de células mioepiteliales positivas para la tinción p63 orienta al diagnóstico de una adenomatosis 
erosiva del pezón. 
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Figura 1. 
Lesión ulcerada crónica en el 
pezón izquierdo.
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Figura 2. 
Epitelio columnar con 
secreción apocrina revestido 
por una capa externa de 
células mioepiteliales con 
expresión de p63. A) H-E 
panorámica; B) H-E 10x; C) 
H-E 40x y D) p63 10x.
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Tumores

Anamnesis
Varón de 53 años remitido a la consulta de dermatología por presentar 3 “bultos” en cuero cabelludo de 2 meses de 
evolución. Las lesiones eran asintomáticas y habían aumentado rápidamente de tamaño. Habían sido valoradas en 
urología, donde le seguían por un carcinoma renal de células claras, quienes inicialmente habían descrito las lesiones 
como quistes sebáceos.
Dos semanas más tarde, en la revisión y tras la realización de una biopsia de una de las lesiones de cuero cabelludo, el 
paciente refería que, desde hacía aproximadamente un año, presentaba dos lesiones nodulares en nalga izquierda, que 
en este caso sí eran pruriginosas, y había aplicado aloe vera para aliviar dicho síntoma. 
Como antecedente personal destacable, presentaba un carcinoma renal derecho de células claras diagnosticado en 
noviembre de 2017, con metástasis óseas múltiples al diagnóstico. 
Como tratamientos previos del carcinoma había realizado nefrectomía parcial derecha, Sunitinib como tratamiento 
sistémico de primera línea y posteriormente Cabozantinib, con efectos adversos y eficacia parcial en ambas terapias. 

Exploración física
A nivel de cuero cabelludo presentaba 9 lesiones de color rojo-rosado (algunas no detectadas por el paciente) nodulares, 
de 0,3 a 1,5 cm, bien delimitados, no adheridas a planos profundos y de consistencia blanda-elástica (figura 1). Además, 
en glúteo izquierdo dos lesiones de centro costrosos e hiperqueratósico con eritema y xerodermia perilesional.
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Exploraciones complementarias
Biopsia: infiltración de la dermis por una neoplasia constituida por células de aspecto redondeado, con citoplasma claro 
y abundante, con nucléolo visible, y agrupadas en nidos. En el estudio inmunohistoquímico las células neoplásicas eran 
Renal cell carcinoma marker+, Vimentina+, CD10+, siendo negativas para la expresión de CK7 y CK20 (figura 2).

Diagnóstico
Metástasis cutáneas de carcinoma renal de células claras.

Tratamiento
No se realizó tratamiento específico de las lesiones. Fue remitido a urología para valorar nueva línea de tratamiento 
(planteándose Nivolumab en comité de tumores). 

Evolución
Un mes más tarde acudió a urgencias para ingreso por mal control del dolor, pendiente de valorar inicio de Nivolumab 
como 3ª línea de tratamiento. Se realizó TAC donde se observaban hallazgos en relación con progresión tumoral a nivel 
pulmonar, suprarrenal, adenopática, partes blandas y ósea. 
Asimismo, fue valorado de nuevo por dermatología, objetivándose el mismo tipo de lesiones a nivel pectoral derecho y 
escroto, que las ya valoradas en cuero cabelludo, con impresión diagnóstica de metástasis cutáneas diseminadas. 
Finalmente, el paciente falleció 10 días más tarde. 
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Comentario1-3

El carcinoma de células renales puede producir metástasis en un elevado porcentaje de pacientes, y aunque es una 
localización rara, puede metastatizar a la piel (3-6% de los casos de metástasis). Como en el paciente descrito, ocurre 
con más frecuencia en varones y en el subtipo de células claras, y se localizan predominantemente a nivel de cara, cuello 
y cuero cabelludo, siendo más raras en tronco. Suele tratarse de una manifestación tardía de la enfermedad apareciendo 
años más tarde de la nefrectomía (como es el caso del paciente, 4 años más tarde de la intervención quirúrgica). 
Para su diagnóstico es importante la sospecha clínica, ante lesiones subcutáneas de color rojo/rosado, nodulares 
y de crecimiento rápido, planteando el diagnóstico diferencial con otras lesiones como el granuloma piógeno, 
dermatofibromas, quistes, sarcomas… Y es esencial el estudio histológico y la inmunohistoquímica para confirmar el 
diagnóstico. 
Y, aunque su pronóstico es malo (supervivencia promedio de menos de 6 meses) y las alternativas terapéuticas limitadas 
(exéresis, radioterapia…), es importante conocer esta entidad, su sospecha clínica, la confirmación histológica y la 
derivación a su especialista para enfocar el tratamiento o medidas adecuadas, ya sean curativas o solamente paliativas. 
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Figura 1. 
a y b. Dos de las lesiones de 
mayor tamaño localizadas 
en cuero cabelludo en su 
primera valoración por parte 
de dermatología. Lesiones 
nodulares subcutáneas 
de color rojizo y bien 
delimitadas. 
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Figura 2. 
Epitelio columnar con 
secreción apocrina revestido 
por una capa externa de 
células mioepiteliales con 
expresión de p63. A) H-E 
panorámica; B) H-E 10x; C) 
H-E 40x y D) p63 10x.
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Anamnesis
Fue traído a urgencias un varón de 91 años con múltiples antecedentes (a destacar cardiopatía isquémica, ictus isquémico 
y deterioro cognitivo severo), polimedicado e institucionalizado en una residencia, desde donde lo derivaban. Su hijo 
refería que, desde hacía aproximadamente 20 días, el paciente había comenzado a desarrollar unas lesiones nodulares 
eritematosas dolorosas en el brazo derecho y la nariz, con crecimiento lento y progresivo. No había presentado picos 
febriles u otros síntomas sistémicos en la anamnesis por aparatos. Además, negaba clínica constitucional o síntomas B. 
No referían episodios previos de lesiones similares y tampoco describían desencadenantes aparentes. En la residencia, 
ante la sospecha de que se tratase de dos abscesos, habían iniciado tratamiento antibiótico empírico con quinolonas 
(por una supuesta alergia a beta-lactámicos), sin presentar ningún tipo de mejoría. También se había intentado drenaje 
de la lesión del brazo derecho, con sangrado y sin salida de material purulento.

Exploración física
El paciente se encontraba afebril y con aceptable estado general. Presentaba en la cara externa del brazo derecho y 
entre la punta nasal y el ala nasal derecha, dos nódulos eritematosos, brillantes en superficie, de consistencia dura, 
muy infiltrados y dolorosos a la palpación (figura 1). La lesión del brazo derecho medía 15 milímetros en superficie, 
pero llegaba a medir 3 centímetros a la palpación en profundidad. Por su parte, la lesión nasal medía 2 centímetros y 
presentaba costra hemática en superficie. 
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Exploraciones complementarias
Ante el cuadro que presentaba el paciente, se decidió solicitar una analítica de sangre y una radiografía de tórax. Además, 
se realizó una biopsia en cuña de la lesión del brazo derecho, de la cual se mandó una parte a Anatomía Patológica para 
su estudio histológico y otra a Microbiología para cultivo de bacterias, micobacterias y hongos. La analítica no mostró 
grandes alteraciones salvo un leve aumento de la proteína C reactiva (PCR) de 1.01 mg/dL (0.1 – 0.5) y aumento del dímero 
D de 937 ng/mL (200 – 500). La radiografía de tórax mostró una masa pulmonar parahiliar derecha de aproximadamente 
6 cm que no era visible en la placa previa, sospechosa de malignidad (figura 2). Por último, en la biopsia se observó 
una infiltración focal dérmica por una neoplasia maligna indiferenciada con rasgos inmunohistoquímicos que sugerían 
una posible diferenciación mesenquimal, si bien la interpretación se vio condicionada por encontrarse la muestra 
artefactada. Todos los cultivos fueron negativos.

Diagnóstico
Metástasis cutáneas en paciente con neoplasia primaria desconocida/no confirmada (como primera posibilidad, cáncer 
de pulmón).

Tratamiento
Con los resultados de la biopsia pendientes, se cursó el ingreso del paciente a cargo de Medicina Interna. 
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Tumores

Dada su situación basal, se decidió no profundizar en el estudio, por lo que no se realizaron pruebas adicionales. Fue 
valorado por Oncología Médica que, por el mismo motivo, determinó que el paciente no era subsidiario de tratamientos 
activos específicos. Las medidas fueron encaminadas a garantizar el confort del paciente y, en este sentido, únicamente 
se pautaron parches de fentanilo para aliviar el dolor, con buenos resultados.

Evolución
Tras control del dolor y optimización de su tratamiento habitual durante su estancia hospitalaria, el paciente fue finalmente 
dado de alta a su residencia. No obstante, pasado un mes, el paciente volvió a ser remitido a Urgencias por progresión 
de las lesiones. En esta ocasión, además de haber presentado crecimiento de las mismas, lo que condicionaba un 
taponamiento nasal derecho, el paciente se quejaba de mal control del dolor y presencia de algún episodio de sangrado 
con difícil control, sobre todo de la lesión nasal. Por ello, se cursó ingreso en la Unidad de Cuidados Paliativos, donde se 
planteó tratamiento con radioterapia con finalidad hemostática y analgésica. Sin embargo, debido al deterioro cognitivo 
del paciente y su consiguiente falta de colaboración, se acabó desestimando el procedimiento. Como durante el ingreso, 
no presentó nuevos episodios de sangrado y el dolor acabó cediendo, se decidió nuevamente alta a su residencia. 
Finalmente, el paciente acabó falleciendo.

Comentario
Las metástasis cutáneas (MC) suponen la infiltración de la piel por parte de células procedentes de tumores malignos 
situados a distancia.1 
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Representan el 2 % de las neoplasias cutáneas.2,3 Su presencia indica la extensión de una neoplasia ya conocida, aunque 
en un tercio de los casos se presentan de manera simultánea o previa al tumor primario, lo que permite su diagnóstico.1,3,4 
Tras el melanoma, el cáncer de pulmón es el que más frecuentemente metastatiza en piel en varones y el cáncer de 
mama en mujeres.2,4 La forma de presentación habitual es la de uno o varios nódulos, eritematosos o violáceos, de 
rápido crecimiento e indurados, que pueden ulcerarse, con o sin dolor asociado. No obstante, pueden presentarse 
como cualquier lesión elemental y existen también formas clínicas especiales.1-3 El diagnóstico se verifica mediante la 
histología, que a menudo nos podrá orientar acerca del tumor primario.1 El pronóstico suele ser malo y el tratamiento en 
gran parte de ocasiones es exclusivamente paliativo.1,2

Presentamos un caso en el que las lesiones cutáneas fueron clave para el diagnóstico de enfermedad maligna 
diseminada, lo que permitió brindar al paciente los cuidados paliativos oportunos, garantizándose así el mayor confort 
en el final de su vida.



12 629629Unos "abscesos" peculiares: la importancia del dermatólogo en Urgencias  

Figura 1. 
Nódulos eritematosos, 
indurados e infiltrados en 
brazo derecho (izquierda) 
y nariz (derecha), este 
último con restos de costra 
hemática en superficie.
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Figura 2. 
Radiografía de tórax que 
muestra una masa parahiliar 
derecha que no estaba 
presente en el estudio previo, 
realizado un año antes.



Bibliografía

63163112 Unos "abscesos" peculiares: la importancia del dermatólogo en Urgencias  

Tumores

1. Fernández-Antón Martínez MC, Parra-Blanco V, Avilés Izquierdo JA, Suárez Fernández RM. Metástasis cutáneas de origen visceral. 
Actas Dermosifiliogr. 2013 Dec;104(10):841-53. doi:10.1016/j.ad.2012.06.005

2. Betlloch-Mas I, Soriano-García T, Boira I, Palazón JC, Juan-Carpena G, Sancho-Chust JN, et al. Cutaneous Metastases of Solid Tumors: 
Demographic, Clinical, and Survival Characteristics. Cureus. 2021 Nov 28;13(11):e19970. doi:10.7759/cureus.19970

3. Keeling E, O'Reilly M, Gulmann C, Ní Raghallaigh S. Review of cutaneous metastases from internal malignancies: a 20-year review from 
a regional cancer treatment centre. Clin Exp Dermatol. 2021 Jul;46(5):923-924. doi:10.1111/ced.14570

4. Kwon HM, Kim GY, Shin DH, Bae YK. Clinicopathologic features of cutaneous metastases from internal malignancies. J Pathol Transl 
Med. 2021 Jul;55(4):289-297. doi:10.4132/jptm.2021.05.24

https://doi.org/10.1016/j.ad.2012.06.005
https://doi.org/10.7759/cureus.19970
https://doi.org/10.1111/ced.14570
https://doi.org/10.4132/jptm.2021.05.24


632

Tumores

13
Confundiendo al dermatólogo: 
¡un tumor muy frecuente con una 
presentación infrecuente!
Ana María Carballido Vázquez 
Ana María Antón Márquez
Teresa Lucía Vega López
Ana Mateos Mayo



13 Confundiendo al dermatólogo: ¡un tumor muy frecuente con una presentación infrecuente! 633

Tumores

Anamnesis
Presentamos el caso de una mujer de 73 años, sin antecedentes personales de interés, que consulta en el Servicio 
de Dermatología para valoración de una lesión en región periocular derecha de años de evolución. Niega síntomas 
relacionados con la lesión como dolor, prurito o sangrado, pero refiere molestias por el tamaño y localización de esta. 

Exploración física
En la exploración física se observa una lesión de aspecto quístico situada en la región infraorbitaria derecha, en la unión 
con el lateral nasal. Mide aproximadamente 1 cm de diámetro máximo y es pediculada en su base. La superficie es 
translúcida y presenta telangiectasias arboriformes (figura 1). En la dermatoscopia no se identifican otras estructuras 
sugestivas de carcinoma basocelular como nidos ovoides azul-gris, estructuras en hoja de arce, estructuras en rueda de 
carro o ulceración. Clínicamente, el diagnóstico de sospecha inicial es de hidrocistoma apocrino.

Exploraciones complementarias
Dadas las molestias producidas por la lesión y el progresivo aumento de tamaño de esta, se decide intervención 
quirúrgica. Con el juicio clínico compatible con una lesión benigna se opta por la realización de un afeitado por la base 
de la lesión y electrocoagulación del lecho. En el estudio histológico se observan nidos sólidos compuestos por células 
basaloides formando una empalizada periférica que rodea a una gran área quística central sin mucina en su interior 
(figura 2). 
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Tumores

Diagnóstico
Carcinoma basocelular sólido con extensa transformación quística.

Tratamiento
El tratamiento quirúrgico fue suficiente para la resolución de la lesión.

Evolución
A las 4 semanas de la intervención la cicatriz está totalmente curada y solo es aparente un ligero eritema. No se observan 
signos de recidiva, por lo que se decide vigilancia de la cicatriz. 

Comentario
El carcinoma basocelular (CBC) es el tumor cutáneo más frecuente. A pesar de no existir una clasificación universalmente 
aceptada, actualmente están descritos más de 26 subtipos diferentes, siendo los cuatro tipos anatomoclínicos 
principales el nodular, el superficial, el morfeiforme y el fibroepitelial1. El CBC quístico, es una variante relativamente rara 
del CBC nodular que presenta cavidades quísticas causadas por necrosis tumoral. Se estima que representa menos 
del 3 % de los CBC2,3, no existiendo muchos casos publicados en la literatura. El CBC quístico puede suponer un dilema 
diagnóstico para el dermatólogo dado su parecido morfológico con tumores anexiales como los siringofibroadenomas 
ecrinos o con proliferaciones quísticas como el hidrocistoma4. 
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En el caso que presentamos, el CBC quístico imitaba, tanto en localización como en presentación clínica, a un 
hidrocistoma apocrino, no presentando características clínicodermatoscópicas típicas de CBC más allá de las 
telangiectasias arboriformes. 
Presentamos un caso en el que las lesiones cutáneas fueron clave para el diagnóstico de enfermedad maligna 
diseminada, lo que permitió brindar al paciente los cuidados paliativos oportunos, garantizándose así el mayor confort 
en el final de su vida.
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Figura 1. 
Lesión de aspecto quístico 
situada en la región 
infraorbitaria derecha, en la 
unión con el lateral nasal, 
de aproximadamente 1 
cm de diámetro máximo. 
Pediculada en su base y de 
superficie translúcida y con 
telangiectasias arboriformes. 
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Figura 2. 
Imagen histológica (a) HE, 
2x; (b) detalle, HE, 20x. 
Nidos tumorales sólidos 
compuestos por células 
basaloides formando una 
empalizada periférica que 
rodea a una gran área 
quística central sin mucina en 
su interior. 
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Tumores

Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 60 años, hipertenso y fumador, que, durante una de sus revisiones en nuestra 
unidad, donde era seguido por una foliculitis crónica, consulta por lesiones en tronco de un año de evolución. Refiere 
que el cuadro evoluciona por brotes y que las alteraciones cutáneas se acompañan de prurito, sin llegar a desaparecer 
de forma completa en ningún momento. Niega fiebre, pérdida de peso, alteraciones gastrointestinales ni episodios de 
enrojecimiento facial. 

Exploración física
A la exploración se apreciaban máculas eritemato-parduzcas de pequeño tamaño (oscilando entre 3-4 mm) de 
distribución en tronco y raíz de miembros con respeto de zona facial, palmas y plantas. El signo de Darier fue negativo. 

Exploraciones complementarias
A la dermatoscopia de las lesiones se apreciaba una red de telangiectasias rodeando estructuras globulares y puntiformes 
de coloración amarillento-parduzcas no apreciables en piel sana.
Se realiza biopsia de la lesión en la que se apreciaba un aumento de la celularidad dérmica con células morfológicamente 
compatibles con mastocitos, que fueron positivos para C-KIT (CD117) y triptasa en la inmunohistoquímica.
Así mismo, se realizó analítica sanguínea en la que destacaron unos valores de triptasa de 41.5 g/L (normalidad 3.8 -11.4 
g/L) y de inmunoglobulina E de 177.0 UI/mL (normal <100 UI/mL). Por último, también se realizó una biopsia de medula 
ósea en la que se apreciaba un aumento del número de mastocitos, pero sin llegar a formar agrupados.
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Diagnóstico
Mastocitosis de tipo telangiectasia macular eruptiva persistente.

Tratamiento
Tras el diagnóstico, se indicó tratamiento con fórmula magistral de Cromoglicato disódico al 0.25  % en crema, aplicándolo 
una vez cada 24 horas en las lesiones de mantenimiento a largo plazo. También se dieron consejos en cuanto a fármacos 
a evitar y medidas profilácticas en relación con administración de contrastes y procedimientos quirúrgicos.

Evolución
La evolución del paciente fue adecuada, sin detectar afectación sistémica y con control de las lesiones y de los síntomas 
asociados con el tratamiento pautado.

Comentario1-3

La telangiectasia macular eruptiva persistente (TMEP) es una forma rara de mastocitosis, suponiendo el 1 % de los 
pacientes con mastocitosis cutánea. Se da de forma preferente en adultos y cursa con lesiones de predominio en tronco 
que cursan como maculas con telangiectasias con signo de Darier generalmente ausente.
La dermatoscopia puede ser un arma útil para el diagnóstico de las mastocitosis. 
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Vaño-Galvan et al. establecieron la existencia de cuatro patrones en pacientes con mastocitosis: retículo pigmentado, 
áreas amorfas amarillo-anaranjadas, áreas amorfas marronáceas y telangiectasias con patrón reticular. 
En el caso de la TMEP, el patrón reticular telangiectásico parece ser un hallazgo constante y con una correlación clínico-
patológica fuerte, relacionándose con la dilatación de los vasos dérmicos. De esta manera, la dermatoscopia nos permite 
diferenciar la TMEP de otras dermatosis que cursan con lesiones eritematosas. 
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Figura 1. 
Imagen clínica en la que se 
aprecian multitud de máculas 
eritemato-parduzcas de 
pequeño tamaño en región 
de tronco.
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Figura 2. 
Hallazgos dermatoscópicos 
de las lesiones del abdomen, 
pudiéndose apreciar patrón 
reticular telangiectásico con 
zonas amorfas parduzcas.
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Tumores

Anamnesis
Una mujer de 18 años, sin antecedentes de interés, acudió a nuestra unidad por aparición progresiva de lesiones 
cutáneas asintomáticas de más de 7 años de evolución. 

Exploración física
A la exploración destacaron pápulas lenticulares de entre 4 y 10 mm de diámetro, blanquecinas, blandas y atróficas, 
distribuidas predominantemente en tronco y miembros (figura 1). No se evidenciaron nódulos de Lisch ni lesiones en 
mucosas, uñas o pelo, con signo de Crowe negativo. 

Exploraciones complementarias
Se obtuvieron muestras de piel mediante biopsia para análisis anatomo-patológico. En el estudio histológico se utilizaron 
las tinciones de hematoxilina-eosina, tricrómico de Masson y Van Gieson, que mostraron ausencia de fibras elásticas en 
dermis papilar y reticular superficial (figura 2). 

Diagnóstico
En base a los hallazgos clínicos e histológicos se llegó al diagnóstico de nevus anelasticus.
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Tratamiento
Dado el carácter asintomático y autolimitado de las lesiones no se recomendó ningún tratamiento y se decidió 
observación clínica.

Evolución
En el momento de la redacción de este documento la paciente continúa asintomática, con estabilidad clínica y sin 
aparición de nuevas lesiones ni progresión de las ya presentes en el momento del diagnóstico. 

Comentario1-3

El nevus anelasticus fue descrito por primera vez en 1921 por Lewandowsky bajo el nombre de “naevus elasticus regionis 
mammariae”. Posteriormente, fue renombrado en 1961 por Staricco y Mehregan que, basándose en sus características 
histopatológicas, creyeron que “nevus anelasticus” era un nombre más apropiado para esta dermatosis. 
El NA se caracteriza por la aparición de múltiples pápulas perifoliculares asintomáticas de color blanco o piel y de 
distribución asimétrica en la parte alta de la espalda, tronco y mamas. Su examen anatomo-patológico es definido por 
la ausencia de fibras elásticas en la dermis papilar y reticular con ausencia de infiltrados inflamatorios, normalidad de 
las fibras colágenas y de la epidermis. En su diagnóstico diferencial se deben tener en cuenta fundamentalmente tres 
entidades: la anetodermia, el colagenoma eruptivo y la elastorrexis papular. Su tratamiento aún permanece desconocido, 
aunque existen casos tratados de forma exitosa con cirugía y láser Er:YAG.
Presentamos un caso de nevus anelasticus diagnosticado en nuestra unidad.
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Figura 1. 
Imagen clínica de una 
paciente con nevus 
anelasticus. Pápula lenticular 
de unos 7 mm de diámetro, 
blanquecina y blanda en 
antebrazo izquierdo.
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Figura 2. 
Imagen histológica de la 
lesión. Tinción de fibras 
elásticas Van Gieson (x20). 
Ausencia de fibras elásticas 
en dermis papilar y reticular.
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Tumores

Anamnesis
Acude a consulta de Urgencias de Dermatología una paciente de 83 años por presentar desde hace 1 mes lesiones 
cutáneas equimóticas no dolorosas en mama izquierda con crecimiento progresivo. Refiere haber presentado también 
vesículas y ampollas sanguinolentas en la zona afecta, si bien en la actualidad no son apreciables.  Interrogando 
a la paciente, refiere varias caídas en domicilio que requirieron atención médica pero niega haberse golpeado 
específicamente en esa zona. No ha presentado fiebre ni otros síntomas sistémicos.
Como antecedentes, la paciente presentó en esa misma mama hace 10 años un carcinoma micropapilar estadio IB que 
fue tratado con cirugía (cuadrantectomía), terapia hormonal y radioterapia adyuvante, hasta el momento sin recidiva 
neoplásica. Se había realizado ecografía y radiografía de la mama afecta el mes anterior sin alteraciones significativas.  

Exploración física
En mama izquierda presenta una placa de unos 10x10 cm de diámetro, de coloración eritematoviolácea y aspecto 
equimótico-contusiforme, con áreas amarillentas entremezcladas. La zona afecta está indurada con piel de naranja a la 
palpación. No presenta supuración, exudación ni aumento de temperatura local. (Figura 1).

Exploraciones complementarias
Se solicitó un análisis sanguíneo con hemograma y marcadores hematológicos, mamografía, ecografía de mama y 
biopsia en sacabocados de 6 mm. 
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• Análisis sanguíneo: no se apreciaron alteraciones en la serie roja, blanca ni en el recuento plaquetario, LDH, reactantes 
de fase aguda y proteinograma dentro de la normalidad. 

• Ecografía mamaria: mamas con tejido glandular de ecoestructura normal identificando secuelas quirúrgicas en 
mama izquierda. Se aprecia discreto engrosamiento cutáneo en la mama izquierda, más marcado en cuadrante 
superoexterno subyaciendo a la lesión cutánea que presenta la paciente sin que se observen otras alteraciones 
ecográficas subyaciendo a la misma. Regiones axilares sin hallazgos de interés. 

• Mamografía: mamas de predominio adiposo con tejido fibroglandular parcheado que se dispone de forma asimétrica 
por cambios postratamiento en ambas mamas. No se detectan signos sugerentes de malignidad ni cambios 
significativos con previas. 

• Biopsia sacabocados 6 mm: se aprecia fundamentalmente una intensa proliferación vascular entre los haces de 
colágeno en la dermis reticular. Las estructuras vasculares estaban tapizadas por células endoteliales con atipia, 
mientras que las áreas sólidas contenían células pleomórficas epitelioides con actividad proliferativa. Las células 
neoplásicas fueron inmunorreactivas con marcadores vasculares (CD31 y CD34) y negativas con marcadores epiteliales 
(AME y pancitoqueratinas). El índice proliferativo Ki-67 fue del 70 %. Se realiza determinación de amplificación del gen 
MYC que resulta positiva. Todos estos hallazgos son compatibles con angiosarcoma cutáneo.

• TAC toracoabdominal: en mama izquierda, engrosamiento cutáneo y signos de cirugía previa.  No se observan signos 
radiográficos de enfermedad metastásica. 
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Diagnóstico
Se llegó al diagnóstico de angiosarcoma cutáneo radioinducido. 
Como diagnóstico diferencial se había valorado:
• Equimosis, dado aspecto de la lesión y antecedentes de múltiples caídas que a su vez podría haber sido más llamativa 

por la debilidad en los capilares de la zona debido a la radioterapia previa.
• Lesión vascular atípica radioinducida: esta no amplificaría el gen MYC. 
• Recidiva de su cáncer de mama micropapilar, manifestándose como un cáncer de mama inflamatorio, dado el aspecto 

en piel de naranja que presentaban algunas zonas.  
• Otros linfomas cutáneos con manifestación contusiforme, como el linfoma nodal de la zona marginal, bien en su forma 

cutánea primaria o en su forma secundaria. 

Tratamiento
De forma conjunta con Oncología Médica, dada la edad avanzada de la paciente y los antecedentes de intervención 
quirúrgica previa en la mama que resultó en un muy limitante linfedema en miembro superior izquierdo, se decidió 
tratamiento paliativo con paclitaxel semanal, desestimando nueva intervención quirúrgica y nuevo ciclo de radioterapia. 

Evolución
La paciente en la actualidad continúa realizando tratamiento con paclitaxel con muy buena tolerancia al mismo. 
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Las lesiones cutáneas han mejorado, con una reducción del tamaño de casi un 80 %, si bien persiste por ahora infiltración 
y ligero edema en la zona. 

Comentario
El angiosarcoma es un tumor maligno muy infrecuente que supone menos del 1 % de los sarcomas1 y tiene una 
supervivencia media de 18-28 meses2. Existen 3 variantes: la clásica idiopática, la asociada a linfedema crónico y la 
radioinducida, que es la variante con peor pronóstico3. Si bien en décadas anteriores predominaban a nivel abdominal 
tras radioterapia de neoplasias abdominopélvicas en la actualidad aparecen fundamentalmente en mujeres mayores de 
60 años que han sido sometidas a radioterapia con una latencia de 5 años2,4. Clínicamente se caracteriza por la aparición 
de placas o nódulos eritematovioláceos multifocales y de aspecto contufisorme en la mama afecta. El diagnóstico 
diferencial incluye al carcinoma de mama infamatorio (metástasis cutánea cuya clínica recuerda a la celulitis) y las 
lesiones vasculares atípicas (LVA), proliferaciones vasculares cutáneas que aparecen tras radioterapia. Recientemente 
se ha demostrado que en los angiosarcomas radioinducidos existe una amplificación del MYC que no existe en las LVA, 
gracias a lo cual pudimos diagnosticar el angiosarcoma en nuestro caso a través de una muestra tan limitada como es 
una biopsia punch5.
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Figura 1. 
Foto tomada tras realización 
de la biopsia en sacabocados, 
se aprecia en la mama 
izquierda una placa de unos 
10x10 cm de diámetro, de 
coloración eritematoviolácea 
y aspecto equimótico-
contusiforme, con áreas 
amarillentas entremezcladas 
y pápulas de coloración 
violáceo-negruzca en borde 
lateral externo.
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Tumores

Anamnesis
Varón de 10 años de edad, sin antecedentes personales médicos ni quirúrgicos relevantes, consulta por la aparición de 
lesiones asintomáticas, en cara interna de ambos brazos y cara posterior de ambas piernas de días de evolución. No 
relación con cuadro febril ni sintomatología sistémica. Niega picadura de artrópodos reciente.
Según refiere el familiar, el paciente ha presentado varios episodios similares, que han sido tratados con corticoides 
tópicos, consiguiéndose la desaparición de las lesiones, pero persistiendo áreas blanquecinas en las zonas afectas.

Exploración física
Pápulas de bordes bien definidos, sobre base con componente eccematoso, con zonas violáceas-marronáceas 
puntiformes en su interior (figura 1). Algunas de ellas presentan ulceración central. Induradas e infiltradas al tacto.
Se localizan en cara interna de brazos (de forma simétrica), escroto, región anterior de pliegues inguinales y cara posterior 
de muslos.  Los brotes previos se resolvían dejando áreas de hipopigmentación lenticular.
No afectación de mucosas. No adenopatías patológicas palpables ni visceromegalias. 

Exploraciones complementarias
Biopsia: se objetiva un infiltrado linfoide intersticial en dermis papilar y perivascular en vasos de dermis superficial y 
profunda CD3+, con presencia abundante de células grandes atípicas CD30+. El resultado del estudio molecular por 
PCR para el reordenamiento monoclonal del gen TCR negativo. 
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Tumores

Biopsia compatible con papulosis linfomatoide subtipo A. 
Analítica sanguínea: hemograma y bioquímica sin alteraciones, LDH normal, B2 microglobulina normal, inmunofenotipo 
en sangre periférica de poblaciones linfocitarias dentro de los límites normales. 

Diagnóstico
Tanto por la clínica presentada por el paciente consistente en brotes de lesiones papulosas como por la histología, 
llegamos al diagnóstico de papulosis linfomatoide subtipo A en edad pediátrica.

Tratamiento
Como tratamiento, se iniciaron corticoides tópicos (propionato de fluticasona) con la pauta de una aplicación al día 
durante tres semanas para el control inicial del brote. Posteriormente, mantener una aplicación propionato de fluticasona 
cada 24 h los fines de semana. 

Evolución
Mejoría del brote con desaparición completa de lesiones tras el tratamiento pautado. 
Durante 5 años, el paciente presentó varios brotes, similares al inicial, que se resolvieron con corticoterapia tópica 
(metilprednisolona) con una aplicación diaria durante 7 días, posteriormente una aplicación cada 48 h durante 15 días, 
durante el brote. 
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Tumores

Como mantenimiento se utilizó propionato de fluticasona con una aplicación al día durante los fines de semana. 
Cabe destacar uno de los brotes, al año del diagnóstico, por el gran número de lesiones presentadas y la asociación 
con un episodio febril. En este caso, se repitió biopsia de piel, obteniéndose similares resultados en el estudio 
anatomopatológico, pero en el estudio molecular por PCR se encontró un reordenamiento monoclonal del gen TCR. 
Además, se repitió analítica sanguínea con inmunofenotipo de poblaciones linfocitarias persistiendo ambos dentro de 
los límites de la normalidad. 
Actualmente, el paciente se encuentra estable, sin nuevos brotes desde hace más de dos años, en revisiones periódicas 
para detectar posibles síntomas y/o signos de linfoma cutáneo o sistémico. 

Comentario
La papulosis linfomatoide es una enfermedad crónica caracterizada por la aparición de lesiones cutáneas 
papulonecróticas o papulonodulares recurrentes y autorresolutivas. Su histología es compatible con linfoma maligno 
CD30+, considerándose una variante de bajo grado de linfoma cutáneo de linfocitos T; dentro de ésta, hay varios 
subtipos, siendo el subtipo A (presencia de un infiltrado en forma de cuña con agrupados diseminados o pequeños de 
linfocitos CD30+ atípicos grandes) el clásico y más frecuente. El pronóstico suele ser excelente, pero en un 10 % puede 
preceder al desarrollo de un linfoma cutáneo o sistémico (micosis fungoide, linfoma cutáneo primario anaplásico de 
células grandes o linfoma de Hodgkin), por lo que los pacientes requieren seguimiento a largo plazo. 
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Tumores

Ningún tratamiento disponible actualmente es curativo o influye en el pronóstico de la enfermedad a largo plazo, por 
lo que se deben tener en cuenta los efectos adversos de los mismos. Los tratamientos más utilizados son corticoides 
tópicos de alta potencia, metotrexato y PUVA. Siendo los corticoides tópicos y la fototerapia UVB de banda estrecha 
las opciones terapéuticas más recomendadas en niños1,2,3. En el caso de nuestro paciente, se realizó tratamiento con 
corticoterapia tópica con buena respuesta clínica. 
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Figura 1. 
Pápulas de bordes bien 
definidos, sobre base con 
componente eccematoso, 
con zonas violáceas-
marronáceas puntiformes en 
su interior. Algunas de ellas 
presentan ulceración central. 
Induradas e infiltradas al 
tacto.
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Tumores

Anamnesis
Paciente varón de 68 años sin alergias medicamentosas conocidas y sin antecedentes personales de interés. Es remitido 
a consultas de dermatología por cambios, en forma de sobreelevación, de una lesión en antebrazo derecho presente 
desde hace unos 3-4 años. Dicha lesión ya fue valorada en el mismo servicio con diagnóstico de dermatofibroma y 
además presentaba otra similar a escasos centímetros de distancia.

Exploración física
En tercio medio de brazo derecho el paciente presenta dos lesiones marrones-rojizas de unos 6-7 mm de diámetro. 
Una de ellas con centro algo deprimido y consistencia fibrosa y otra más inferior con pápula central lisa con cierto brillo 
perlado (figura 1). 

Exploraciones complementarias
A la dermatoscopia manual, la lesión sobreelevada presenta un retículo pigmentado delicado en la periferia y en la zona 
central que correspondería al parche blanquecino se hallan telangiectasias arboriformes y algún glóbulo azul-grisáceo, 
signos compatibles con carcinoma basocelular (figura 2).

Diagnóstico
Carcinoma basocelular sobre dermatofibroma.
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Tumores

Tratamiento
Se realizó extirpación quirúrgica de la lesión con márgenes de unos 3-4 mm. Se realizó hemostasia y se cerró con Ethilon 
4-0. La muestra fue enviada para estudio anatomopatológico.

Evolución
El paciente fue revisado en consultas con resultado anatomopatológico de tumor compuesto. Por un lado, presentaba 
una proliferación celular mesenquimal, fibrohistiocitaria en la interfase dermis profunda-hipodermis compatible con 
dermatofibroma y, por otro lado, una proliferación epitelial constituida por nidos solidos de células con fenotipo basaloide 
y con empalizada periférica compatible con carcinoma basocelular de patrón sólido. Los bordes de la biopsia estaban 
libres de neoplasia y se realizó seguimiento posterior sin signos de recidiva.

Comentario1-2

Los tumores de colisión o compuestos son un hallazgo poco frecuente que corresponde a la presencia de 2 o más 
neoplasias dentro de una misma lesión clínica y presentamos el caso de un tumor que asocia un dermatofibroma en 
profundidad y un carcinoma basocelular en superficie.
Los dermatofibromas son lesiones cutáneas fibrosas muy frecuentes que se sitúan en dermis y ocasionalmente en 
hipodermis y los carcinomas basocelulares son tumores queratinocitos muy comunes en población general por lo que 
su coexistencia, aunque poco reportada, se podría dar. 
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Tumores

Los dermatofibromas se han asociado a múltiples lesiones malignas como melanomas, carcinomas epidermoides o 
basocelulares y cualquier cambio en el curso clínico o dermatoscópico de dicha lesión debería llevar a un estudio más 
completo, incluyendo el análisis histológico en caso de sospecha de malignidad.
El tratamiento en estos casos suele ser la escisión completa de la lesión y posterior seguimiento según la naturaleza de 
la lesión maligna acompañante.
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Figura 1. 
Dos pápulas firmes 
hiperpigmentadas en brazo 
derecho. La lesión superior 
deprimida y la inferior 
sobreelevada.
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Figura 2. 
Retículo delicado en periferia 
y en zona central glóbulo de 
pigmento azul-grisáceo y 
telangiectasias arboriformes.
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Tumores

Anamnesis
Un varón de 27 años acudió a consulta de Dermatología por una lesión asintomática solitaria en el pene de 3 meses de 
evolución. El paciente negaba fiebre, síndrome miccional, excreción uretral u otra clínica sistémica asociada. Tampoco 
había mantenido relaciones sexuales de riesgo.

Exploración física
La lesión consistía en una pápula cupuliforme no umbilicada del color de la piel bien delimitada de unos 3 milímetros de 
diámetro en la región dorsal lateral derecha del pene (figura 1).

Exploraciones complementarias
Análisis histológico (figura 2): lesión exofítica bien delimitada en dermis compuesta por células epitelioides con 
citoplasma eosinofílico, núcleos redondos u ovales con nucléolo eosinófilo pequeño y discreta celularidad linfoide 
asociada. Las células son S100, CD1a y CD34 negativas, y positivas para factor XIIIa y CD68.

Diagnóstico
Histiocitoma fibroso epitelioide.
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Tumores

Tratamiento
Bajo la sospecha de infección por molluscum contagiosum se procedió a realizar una exéresis mediante afeitado y 
electrocoagulación.

Evolución
Tras 6 meses del tratamiento, no ha habido recurrencias de la lesión.

Comentario
El histiocitoma fibroso epitelioide (HFE), descrito en 1988 por Wilson Jones et al.1 y clasificado clásicamente una de las 
variantes del dermatofibroma, es una lesión infrecuente que suele aparecer en la quinta década con un predominio por el 
sexo femenino sobre el masculino (ratio 1.4:1)2,3. Suele presentarse como una pápula o nódulo de 5-20 mm sobreelevada 
o polipoide que se localiza preferentemente en las extremidades inferiores (60 %), extremidades superiores (20 %), 
tronco (10 %) o cabeza y cuello (<10 %)2-4. Histológicamente se trata de una proliferación exofítica bien delimitada en 
dermis con frecuente collarete epidérmico que se compone de al menos un 50 % de células epitelioides redondeadas o 
poligonales con citoplasma eosinófilo abundante con un núcleo oval o redondeado y un nucléolo pequeño eosinófilo5. 
En la inmunohistoquímica es frecuente la positividad para factor XIIIa y la negatividad para S100, y recientemente se ha 
descubierto que la casi constante expresión de ALK en las células lesionales podría explicar que el HFE se trataría, en 
realidad, de una entidad diferente del dermatofibroma y sus otras variantes6. En resumen, presentamos el caso de un 
HFE en el dorso del pene, un tumor infrecuente en una localización no descrita hasta el momento.
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Figura 1. 
Imagen clínica.



19 677677Spoiler: no es un molusco

Figura 2. 
Imagen histológica.
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Tumores

Anamnesis
Varón de 93 años que consultó por una lesión de rápido crecimiento localizada en la cara anterior del muslo derecho. 
El paciente refería dolor asociado. No presentaba signos sistémicos como fiebre o pérdida de peso. 
Como antecedentes médicos destacaban hipertensión arterial, fibrilación auricular e hiperplasia benigna de próstata, 
por lo que recibía tratamiento con nebivolol, espironolactona, apixaban, tamsulosina y dutasterida. 

Exploración física
En la cara anterior de la pierna derecha presentaba una lesión ulcerada de 6 x 3 cm, con borde eritemato-violáceo 
sobreelevado e infiltrado, y centro cubierto parcialmente por escara necrótica y restos de fibrina (figura 1a). No se 
palpaban adenopatías, masas ni megalias. 

Exploraciones complementarias
BSe recogió un cultivo bacteriano de la úlcera, en la cual creció Enterococcus faecalis multisensible. 
Se realizó una biopsia cutánea que mostró una infiltración extensa de la dermis por células de gran tamaño, redondeadas, 
pleomórficas, algunas con núcleo arriñonado y citoplasma claro, entremezcladas con polimorfonucleares neutrófilos, 
eosinófilos e histiocitos (figura 2a). 
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Tumores

Las tinciones inmunohistoquímicas mostraron positividad para CD3, CD30 (>75  %) (figura 2b), CD4, CD5, CD7 y en menor 
medida para CD8. El marcador Ki 67 se encontraba elevado. Las tinciones con CD20, EMA, ALK, cóctel de citoqueratinas, 
cóctel de melanoma, marcadores neurales, HHV8 y marcadores vasculares fueron negativas.
El hemograma, la bioquímica y el frotis de sangre periférica no presentaban alteraciones. El LDH y la B2-microglobulina 
presentaban valores dentro de la normalidad. No se observaron alteraciones cualitativas ni cuantitativas en el 
proteinograma ni se observaron bandas monoclonales en orina. Las serologías para diagnóstico de lúes, Borrelia 
burgdorferi, VHB, VHC y VIH fueron negativas. La Ig G para CMV y VEB fueron positivas. 
Se solicitó estudio radiológico con TAC cervico-toraco-abdomino-pélvico en el que no se evidenció datos de afectación 
sistémica. 

Diagnóstico
Linfoma anaplásico de células grandes primario cutáneo, T2cN0M0B0. 

Tratamiento
Se ofreció tratamiento con radioterapia, el cual la familia desestimó por edad y estado basal. 

Evolución
Se pautó antibioterapia sistémica (Amoxicilina/Clavulánico 875/125 mg: 1 comprimido cada 8 horas durante 7 días) como 
tratamiento de la sobreinfección de la úlcera. 
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Durante el seguimiento, y sin recibir ningún tratamiento tópico ni sistémico para la lesión tumoral, el paciente presentó 
resolución espontánea de la lesión (figura 1b), encontrándose sin datos de recidiva tras dos años de seguimiento. 

Comentario1-2

El linfoma anaplásico de células grandes primario cutáneo forma parte del grupo de los linfomas cutáneos de células T 
(LCCT). 
Se caracteriza por presentar histológicamente células grandes con citomorfología anaplásica y pleomórfica, y expresión 
de CD30 por más del 75 % de las células tumorales. Debe realizarse el diagnóstico diferencial con otros procesos 
linfoproliferativos que expresan CD30 como micosis fungoide con transformación a células grandes, papulosis 
linfomatoide y linfoma anaplásico de células grandes sistémico. 
Clínicamente suele cursar en forma de tumor solitario que a menudo se ulcera La localización más frecuentemente 
afectada son las extremidades inferiores. En el 20 % de los casos pueden encontrarse lesiones multifocales. Se ha 
observado regresión espontánea parcial o total entre el 10 y el 42 % de los pacientes.
La supervivencia a los 5 y 10 años es del 80,6 % y 61,5 %, respectivamente. 
En cuanto al tratamiento, si la enfermedad está localizada, la cirugía y la radioterapia son opciones de primera línea. 
En caso de afectación sistémica la poliquimioterapia sería de elección. Recientemente, se ha aprobado el Brentuximab 
para pacientes con linfoma anaplásico de células grandes primario cutáneo que han fracasado a tratamiento sistémico. 
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Figura 1. 
a) Úlcera de 6x3 cm de 
diámetro, con borde 
sobreelevado y costra central. 
b) Cicatriz tras resolución 
espontánea de la lesión 
previa.  
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Figura 2. 
Epitelio columnar con 
secreción apocrina revestido 
por una capa externa de 
células mioepiteliales con 
expresión de p63. A) H-E 
panorámica; B) H-E 10x; C) 
H-E 40x y D) p63 10x.
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Tumores

Anamnesis
Mujer de 52 años, sin antecedentes de interés, que consultaba por tos persistente y dolor pleurítico desde infección 
COVID pasado un mes antes. Además, se había notado una lesión retroauricular derecha y dos nódulos subcutáneos 
en región abdominal en los dos últimos meses, asintomáticos. Se encontraba bien de estado general. 

Exploración física
En la región retroauricular derecha, se objetivaba un nódulo rosado de 2 cm con ulceración central y bordes indurados, 
de consistencia pétrea, adherido a plano profundo (figura 1). 
En hipocondrio izquierdo y zona lumbar izquierda, se palpaban dos nódulos subcutáneos de 1 cm, bien definidos, de 
consistencia elástica-dura y móviles, con piel suprayacente normal. 
No se palpaban adenopatías. En la auscultación cardiorrespiratoria se objetivaba hipoventilación de la base pulmonar 
derecha. 

Exploraciones complementarias
En la misma consulta, realizamos ecografía de las lesiones subcutáneas de abdomen, donde se podía observar en plano 
subcutáneo un nódulo de ecogenicidad heterogénea y bordes mal definidos (figura. 2A), orientando a malignidad. No 
se obtuvo señal Doppler. 
Se realizó biopsia cutánea de la lesión retroauricular derecha, siendo compatible con metástasis de carcinoma. 
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En el estudio inmunohistoquímico, se mostraba un resultado positivo para CK AE1/AE3, CK7, CK19 y GATA3, y negativo 
para CK20, CDX-2 y TTF-1. 
Tras interconsulta con Neumología y Oncología, se realizó TC toracoabdominal, que demostraba derrame pleural extenso 
con atelectasia de lóbulo inferior derecho de probable origen neoplásico junto con lesiones hepáticas, esplénicas y 
suprarrenal izquierda. En el PET se podía visualizar amplia afectación metastásica (paramediastínica derecha, pleura 
ipsilateral, hueso, adrenales, bazo, riñón derecho, páncreas, ovario derecho y tejidos blandos-cutáneo, subcutáneo y 
muscular, sin captación mamaria) (figura 2B). 
Se realizó fibrobroncoscopia con estudio histológico que mostraba mucosa bronquial con infiltración por carcinoma no 
microcítico. En el estudio inmunohistoquímico las células neoplásicas resultaron negativas para TTF1, napsina A, p40, 
CK5-6, CK20, PAX8 y WT1, y positivas para GATA3 y CK7. 

Diagnóstico
Carcinoma de pulmón estadio IV, con metástasis cutáneas y viscerales

Tratamiento
Desde Oncología, dado que presentaba mutación en el receptor del factor de crecimiento epidérmico (EGFR), se 
planteó tratamiento dirigido con Osimertinib 80 mg/24 h. 
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Evolución
Tras el inicio de la medicación, se objetivó mejoría clínica y ecográfica de las lesiones tanto cutáneas como subcutáneas.  

Comentario
Las metástasis cutáneas son ocasionalmente la primera manifestación del cáncer de pulmón. La incidencia de la 
localización cutánea de dichas metástasis se ha considerado baja en la mayoría de los estudios, entre 1.7-5.1 %. Sin 
embargo, cuando aparecen, pueden ayudar al diagnóstico del tumor primario y a la identificación del tipo histológico.
La clínica de las metástasis cutáneas es inespecífica: se suelen presentar como nódulos asintomáticos, móviles, 
solitarios o múltiples, que aparecen con mayor frecuencia en tórax anterior, abdomen o cabeza1. Su presencia indica un 
pronóstico pobre, con supervivencia de 5-6 meses2. 
Desde el punto de vista ecográfico, las metástasis cutáneas de origen visceral no tienen un patrón definido. En modo 
B, se caracterizan por su contorno irregular o diseño policíclico, junto con su localización en el plano subcutáneo. Al 
complementarlo con el modo Doppler, se han descrito 4 patrones: avascular, perilesional unifocal, perilesional multifocal 
e intralesional. Este método diagnóstico puede orientar a planificar el tratamiento y ser útil para el seguimiento de dichas 
lesiones3.
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Figura 1. 
Lesiones eritematovioláceas 
dispersas en tronco de recién 
nacido.
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Figura 2. 
Lesión tumoral de 5 cm de 
diámetro máximo, con bordes 
brillantes color marrón 
grisáceo oscuro y centro 
ulcerado, en glúteo derecho a 
menos de 0,2 cm del esfínter 
anal.
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Tumores

Anamnesis
Varón de 38 años, natural de Venezuela, que consulta a través de teledermatología, por una lesión pigmentada en 
región umbilical.
Ante sospecha de malignidad, fue citado de forma presencial en la consulta de dermatología de manera urgente en 
48 horas.
Refiere un mes de evolución de la lesión, con supuración ocasional.
Sin antecedentes médicos de interés, salvo intervención quirúrgica por hernia umbilical hace más de 10 años. Niega 
antecedentes familiares de melanoma o cáncer de páncreas.

Exploración física
Fototipo IV.
A nivel de cuadrante inferior derecho umbilical se objetiva una lesión pigmentada de un centímetro de diámetro, con 
bordes no bien definidos, varias coloraciones: marrón claro, más oscuro, zonas azul-grisáceas y rojizas.
Bajo el ombligo cicatriz lineal de cirugía de unos cuatro centímetros.
A la dermatoscopia se objetiva lesión asimetría, bordes irregulares, policromía con predominio de tonos grises azulados, 
con varias manchas marrones y destacando en el centro y zona inferior de la lesión, numerosas líneas blancas cortas, 
algunas perpendiculares (crisálidas) rodeadas de numerosos vasos y la zona más interna abultada rosado blanquecina.
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Exploraciones complementarias
Se realizó biopsia excisional de la lesión.

Diagnóstico
Establecimos un diagnóstico clínico de sospecha de posible melanoma.
Sin embargo, la histología mostró que no había un incremento de melanocitos, siendo además basales con HMB45. 
Patrón inflamatorio compatible con liquen simple crónico.

Tratamiento
Extirpación de la lesión.

Evolución
Buena evolución, resolución total del cuadro.

Comentario1-3

Ante una lesión pigmentada, es fundamental la exploración mediante dermatoscopia, y a través de los distintos métodos 
de diagnóstico:
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Análisis de patrones; ABCD de Slotz (Asimetría, Bordes con terminación abrupta del patrón de pigmentación, Colores 
>6, estructuras dermatoscópicas); método de Menzies (criterios positivos: velo azul-blanquecino, despigmentación 
pseudocicatricial, múltiples colores, retículo pigmentado prominente, pseudópodos, proyecciones radiales, múltiples 
puntos marrones, glóbulos negros periféricos y múltiples puntos azul-gris); la lista de 7 puntos de Argenziano (criterios 
mayores: retículo pigmentado atípico, velo azul-blanquecino, patrón vascular atípico; criterios menores: proyecciones 
irregulares, puntos/glóbulos irregulares, manchas de pigmento irregulares, estructuras asociadas a regresión) se llega a 
un diagnóstico clínico de sospecha, que si es de malignidad debe ser siempre confirmado con la anatomía patológica 
que nos dará el diagnóstico definitivo.
En este caso tuvimos la agradable sorpresa de que no se trataba de una neoplasia maligna. Queremos destacar también la 
importancia de la teledermatología, que permite el cribado de pacientes con una respuesta rápida cuando es necesario.
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Figura 1. 
Imagen macroscópica de la 
lesión.
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Figura 2. 
Dermatoscopia de la lesión.
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Tumores

Anamnesis
Mujer de 50 años, sin antecedentes médico-quirúrgicos de interés ni de quemaduras solares, con fototipo IV, que 
consultó por la aparición de una lesión marronácea en el abdomen de un año de evolución, que ahora había comenzado 
a sangrar y duplicaba su tamaño inicial. La paciente no refería clínica sistémica ni presentaba otras lesiones cutáneas 
asociadas.

Exploración física
Se objetivó una lesión nodular de 12 x 9 mm, violácea, de bordes bien delimitados, con pigmento marrón oscuro en el 
borde derecho (figura 1).

Exploraciones complementarias
Se le realizó una dermatoscopia, que mostró una lesión de aspecto nodular, con pigmento periférico que adoptaba 
una disposición globular irregular, con un centro con líneas blancas brillantes y pseudolagunas con vasos polimorfos 
en su interior (figura 2). Se procedió a su exéresis, con el resultado anatomopatológico de melanoma maligno invasivo 
en fase de crecimiento vertical, de 1 cm, con un espesor de Breslow de 1.9 mm, ulceración en el 30 % de la muestra e 
índice mitótico 2/mm2 (2/5CGA), nivel de Clark III; sin microsatélites ni invasión vasculolinfática ni perineural. Según 
protocolo, se realizó una ampliación de márgenes (1 cm) y biopsia de ganglio centinela, sin estudio de extensión. Ambos 
procedimientos no evidenciaron malignidad en el material examinado.
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Diagnóstico
Melanoma maligno invasivo estadio IIA (T2bN0M0 según pTNM, AJCC 8th Ed).

Tratamiento
Se procedió a la extirpación de la lesión con ampliación de márgenes, resultando curativa.

Evolución
Desde entonces, se realizan controles con ecografía de cadenas ganglionares, así como ecografía de partes blandas 
de la cicatriz postquirúrgica, sin objetivar por el momento imágenes sospechosas de metástasis satélites, metástasis en 
tránsito o metástasis linfáticas.

Comentario
El melanoma nodular supone aproximadamente el 15 % de los casos de melanoma. Se presenta entre la quinta y sexta 
década de la vida, con preferencia de localización en extremidades inferiores y tronco. Inicialmente es una lesión 
de apariencia azul-negruzca que puede confundirse con un hematoma o angioma; posteriormente crece de forma 
rápida (crecimiento vertical) hasta formar un nódulo azul-negruzco o violáceo, como en el presente caso. Dada la baja 
prevalencia del melanoma nodular respecto al resto de tipos de melanoma, y la existencia de una primera etapa clínica 
muy inespecífica, es necesario un alto grado de sospecha para llegar a su diagnóstico sólo con la inspección. 
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En este contexto, la dermatoscopia se erige como una técnica diagnóstica no invasiva muy útil en el diagnóstico 
diferencial de las lesiones cutáneas pigmentadas, a tenor de la existencia de ciertos patrones dermatoscópicos 
característicos del melanoma: patrón global multicomponente, retículo pigmentado atípico, glóbulos o proyecciones 
irregulares o áreas de regresión tipo despigmentación blanca. Así, la dermatoscopia es capaz de mejorar la precisión 
diagnóstica del melanoma entre un 5-30 % sobre la inspección clínica1.
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Figura 1. 
Imagen clínica, lesión nodular 
de 12 x 9 mm, violácea, de 
bordes bien delimitados, con 
pigmento marrón en periferia.
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Figura 2. 
Imagen dermatoscópica, 
lesión nodular con pigmento 
periférico adoptando 
una disposición globular 
irregular, con un centro con 
líneas blancas brillantes y 
pseudolagunas con vasos 
polimorfos en su interior.
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Anamnesis
Varón de 62 años, sin antecedentes médico-quirúrgicos relevantes, consultó por crecimiento progresivo y cambios en 
la coloración en una lesión congénita durante los últimos años.

Exploración física
En la exploración cutánea se observaba en región temporo-parietal izquierda una placa verruciforme de 4x3 cm, de 
coloración predominante rosado-amarillenta, con costras superficiales y 3 lesiones pápulo-nodulares azuladas (figura 1), 
una de ellas con nidos ovoides azul-gris a la dermatoscopia. No presentaba otras lesiones muco-cutáneas. 

Exploraciones complementarias
El estudio histopatológico completo de la lesión mostró una proliferación epidérmica con acantosis y papilomatosis, 
glándulas sebáceas prominentes y glándulas apocrinas heterotópicas. Asociado a la lesión principal, se observaron 
tres neoplasias secundarias (figura 2).  Una proliferación de varios nódulos dérmicos, con componente sólido-quístico, 
constituida por células poroides basófilas con formaciones ductales interpuestas (A). Una segunda neoplasia con 
múltiples proyecciones papilares de conductos dilatados, revestidas por células cilíndricas de diferenciación apocrina, 
rodeadas de un infiltrado inflamatorio linfo-plasmocitario (B). Por último, se distinguió una neoplasia en dermis con 
grandes agregados de queratinocitos basaloides con pigmento de melanina marrón y espacios quísticos, con retracción 
del estoma adyacente (C). Todas las lesiones presentaron márgenes quirúrgicos libres.
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Diagnóstico
Los hallazgos clínicos e histopatológicos fueron compatibles con un nevus sebáceo en colisión con un hidroadenoma 
poroide (A), un siringocistoadenoma papilífero (B) y un epitelioma basocelular (C).

Tratamiento
Se realizó extirpación completa de la lesión y reconstrucción del defecto mediante doble colgajo de avance-rotación 
en hacha.

Evolución
Durante el seguimiento, el paciente se mantuvo asintomático, observando una cicatriz eutrófica sin datos de recidiva 
de la lesión.

Comentario
El nevus sebáceo de Jadassohn (NSJ) es un hamartoma cutáneo benigno presente en el 0,3% de los neonatos1. En el 
nacimiento, se presenta como una placa alopécica amarillo-anaranjada en la cara o el cuero cabelludo, siguiendo las 
líneas de Blaschko. Tras la pubertad, por la influencia hormonal, la lesión adquiere un aspecto verrucoso. 
El NSJ presenta un riesgo de transformación neoplásica que aumenta con la edad. En su mayoría, esta transformación 
neoplásica se debe a tumores cutáneos benignos. Los más habituales son el tricoblastoma y el siringocistoadenoma 
papilífero2. 
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La transformación neoplásica maligna es menos frecuente3, siendo el carcinoma basocelular el principal tumor 
asociado4. No obstante, también se ha descrito el desarrollo de carcinoma epidermoide, carcinoma sebáceo o, incluso, 
de melanoma sobre un NSJ5.
El manejo terapéutico del NSJ es controvertido3. Clásicamente, se recomendaba la extirpación quirúrgica radical a 
una edad temprana para prevenir la transformación neoplásica. Sin embargo, dada la baja incidencia de desarrollo de 
neoplasias malignas, algunos autores abogan por un seguimiento clínico estricto. Este abordaje conservador defiende 
la extirpación quirúrgica únicamente ante una lesión clínicamente sospechosa.
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Figura 1. 
Imagen histológica (H-
E, 4x). Nevus sebáceo 
en colisión con un 
hidroadenoma poroide (A), 
un siringocistoadenoma 
papilífero (B) y un epitelioma 
basocelular (C).
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Figura 2. 
Tumor verruciforme 
de coloración rosada-
amarillenta, con cambios de 
tonalidad azulada y costras 
superficiales. Diseño del 
doble colgajo de avance-
rotación en hacha empleado 
en la reconstrucción del 
defecto quirúrgico. 



Bibliografía

71371324 Tumor congénito con cambios recientes de coloración

Tumores

1. Moreno-Alonso de Celada R, Floristán-Muruzábal U, de Lucas-Laguna R. Nevo sebáceo de Jadassohn. Anales de Pediatría. 
2009;70(4):391. https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2008.11.019

2. Truffello Tobar D, Rubio Betancourt M, Bley Banda C, Ruz Sandoval K. Carcinoma basocelular, triquilemoma y siringocistoadenoma 
papilífero asociados a nevo sebáceo de Jadassohn. Piel. 2019;34(9):534-536. https://doi.org/10.1016/j.piel.2018.10.016 

3. Kamyab-Hesari K, Seirafi H, Jahan S, et al. Nevus sebaceus: a clinicopathological study of 168 cases and review of the literature. Int J 
Dermatol. 2016;55(2):193-200. https://doi.org/10.1111/ijd.12845 

4. Lobato-Berezo A, Aguilera-Peiró P, Pujol-Vallverdú RM. Tumores de colisión sobre nevus sebáceo: claves para su diagnóstico 
dermatoscópico. Actas Dermo-Sifiliográficas. 2018;109(7):647-648. https://doi.org/10.1016/j.ad.2017.04.034 

5. Robinson AJ, Brown AP. Malignant melanoma arising in sebaceous naevus (of Jadassohn): a case report. J Plast Surg Hand Surg. 
2016;50(4):249-250. https://doi.org/10.3109/2000656X.2016.1147741 

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2008.11.019
https://doi.org/10.1016/j.piel.2018.10.016
https://doi.org/10.1111/ijd.12845 
https://doi.org/10.1016/j.ad.2017.04.034 
 https://doi.org/10.3109/2000656X.2016.1147741 


714

Tumores

25
Lesión pigmentada en glande
María  López-Pardo Rico 
Cecilia Buján Bonino
María Isabel Rodríguez Blanco



25 Lesión pigmentada en glande 715

Tumores

Anamnesis
Paciente varón de 83 años, con artritis reumatoide como único antecedente médico, que acude por molestias e 
induración en pene de al menos dos años de evolución. Refiere que hace 9 años fue intervenido de una enfermedad 
de peyronie, por aquel entonces la mucosa de glande no presentaba ninguna alteración. Unos meses más tarde tras la 
cirugía, la región que rodeaba al meato uretral comenzó a irritarse. Consultó por ello y le prescribieron un tratamiento 
tópico que el paciente no sabía precisar. A pesar de eso, la lesión continuó progresando y ahora presenta una zona 
indurada. 

Exploración física
Afectando a la mucosa de glande, se evidencia una zona central con hiperqueratosis y una zona periférica con reborde 
pigmentado irregular, sobre la que asientan dos lesiones: una erosiva de color marrón y otra nodular de coloración 
grisácea (figura 1). Bajo la sospecha clínica inicial de melanoma, se decide realizar biopsia de la lesión.

Exploraciones complementarias
Se realizan dos biopsias punch, una del área pigmentada periférica y otra de la lesión sobreelevada. El estudio 
histopatológico reveló extensas áreas del epitelio con pérdida de la arquitectura, estando ocupado por células con 
núcleos agrandados atípicos y citoplasmas pequeños con elevada actividad proliferativa. El estudio inmunohistoquímico 
resultó positivo para p53 y mostraba un elevado índice proliferativo con Ki67 pero fue negativo para p16. 
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Se apreciaban focos de infiltración incipiente constituidos por pequeños nidos irregulares, así como células sueltas que 
penetraban en el tejido conectivo subepitelial y que se confirmaron con tinción inmunohistoquímica para citoqueratina. 
Llamaba la atención la presencia de abundantes melanocitos, generalmente en la mitad inferior del epitelio, que habían 
colonizado la lesión, demostrándose con tinción inmunohistoquímica para Melan A. También se apreciaban melanófagos 
en la dermis papilar. 

Diagnóstico
Focos de carcinoma epidermoide incipiente sobre neoplasia peneana intraepitelial de alto grado.

Tratamiento
Se remitió para valoración y tratamiento quirúrgico por parte del servicio de urología, que realizó penectomía parcial. 

Evolución
Hasta el momento, el paciente permanece sin lesiones, no observándose signos de recidiva a nivel genital. Tampoco se 
palpan adenopatías locorregionales. 

Comentario1-4

La enfermedad de Bowen pigmentada en una variante del carcinoma epidermoide in situ y representa menos del 2 % de casos de 
enfermedad de Bowen. 
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Clínicamente se presenta como una placa pigmentada e hiperqueratósica de límites bien definidos, localizada en genitales o en 
pliegues. En el diagnóstico diferencial se incluyen la queratosis actínica pigmentada, el lentigo solar, el nevus melanocítico, el carcinoma 
basocelular pigmentado, la papulosis bowenoide y el melanoma. La dermatoscopia es inespecífica y el diagnóstico definitivo es el 
histológico. El tratamiento puede ser quirúrgico, terapia fotodinámica, láser, crioterapia, imiquimod o 5-fluorouracilo.  No obstante, 
dado que nuestro paciente ya presentaba focos de carcinoma epidermoide, se optó por la primera opción.   
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Figura 1. 
Afectando a la mucosa de 
glande, se evidencia una zona 
central con hiperqueratosis 
y una zona periférica con 
reborde pigmentado irregular, 
sobre la que asienta una 
lesión erosiva eritematosa de 
base parduzca.
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Anamnesis
Varón de 72 años de edad que como antecedentes personales destaca la presencia de hipertensión arterial, diabetes 
mellitus tipo 2, dislipemia, enfermedad renal crónica de etiología mixta, monorreno con microalbuminuria en prediálisis. 
El paciente está en tratamiento con omeprazol, doxazosina, nifedipino, insulina, linagliptina, atorvastatina, ácido 
acetilsalicílico, furosemida, y suplementos de calcio, hierro y vitamina D. Acude a consulta debido a la presencia de 
una lesión de 4 años de evolución en vertiente nasal izquierda, que ha presentado crecimiento lento y, en los últimos 
meses, sangrado esporádico.

Exploración física
A la exploración física, se evidencia una mancha marrón de 2.3 cm de diámetro máximo localizada en vertiente nasal 
izquierda que se extiende hasta el canto interno y el párpado inferior del ojo ipsilateral. Sobre la mancha se evidencia 
una pápula de 1 cm pigmentada y ulcerada (figura 1A).  

Exploraciones complementarias
A la dermatoscopia se aprecia pigmentación asimétrica y oclusión de los orificios foliculares y estructuras romboidales 
en la mancha, ambos indicios sugestivos de lentigo maligno. En uno de sus bordes, son visibles un borde apolillado y el 
signo de la jalea, característicos del lentigo solar. La pápula central presenta un centro ulcerado. En su borde, se aprecian 
líneas blancas perpendiculares y color gris, hallazgos sugestivos de melanoma. El borde, hacia las 12 horas, presenta 
criptas, crestas y tapones córneos, lo que orienta a la presencia de un componente de queratosis seborreica (figura 1B).
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Diagnóstico
La sospecha de lentigo maligno melanoma en colisión con queratosis seborreica y lentigo solar fue confirmada con el 
estudio histológico. Presentaba ulceración. El índice de Breslow del melanoma era de 4.8 mm.

Tratamiento
Se realiza una primera exéresis del LMM, con un margen de 0,5 cm de piel sana, llegando hasta borde libre interno de 
párpado inferior. Se repara el defecto con un injerto de piel total procedente del área subclavicular derecha. El párpado 
se sutura al canto interno mediante sutura directa (figura 1C).
Obtenido el diagnóstico histológico, se procede a realizar una ampliación de márgenes de 2 cm en la zona del injerto 
junto con la biopsia selectiva del ganglio centinela. De esta forma realiza bajo anestesia general exéresis de la zona 
injertada, de la vertiente nasal, el canto interno y el espesor total del párpado inferior. El defecto es corregido realizando 
un colgajo frontal paramediano procedente de la hemifrente derecha (figura 2A). La zona donante se reparó con sutura 
directa y un colgajo de avance. En la misma intervención se realiza exéresis del ganglio centinela, que se localizaba en la 
región cervical izquierda, concretamente el área ganglionar III.

Evolución
Tras tres semanas, en un tercer tiempo, se realiza exéresis del pedículo del colgajo y se suturan los extremos (figura 2B). 
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Al cabo de 3 meses, el paciente presenta buena movilidad del párpado inferior izquierdo, sin epífora y sin exposición de 
la córnea. Los resultados estéticos son aceptables. El análisis histológico de la biopsia selectiva del ganglio centinela fue 
negativo para células malignas. El paciente permanece libre de enfermedad 6 meses después, siendo catalogado según 
el sistema de estadiaje de la American Joint Committe on Cancer (AJCC) como un T4bN0M0, es decir, un estadio IIC.

Comentario1-5

El colgajo frontal paramediano es un colgajo miocutáneo que se realiza en dos tiempos. Ha sido utilizado para reparar 
grandes defectos localizados en la nariz. Para su realización, en primer lugar, se talla el colgajo siguiendo un plano 
subcutáneo a nivel frontal contralateral al defecto. Conforme se avanza hacia el pedículo en la región superointerna de 
la órbita, se profundiza hasta periostio, quedando de esta manera el músculo irrigado por la arteria supratroclear dentro 
del pedículo. A continuación, se cubre la zona receptora con el colgajo, cruzando el pedículo sobre el puente nasal. En 
una segunda cirugía, unas semanas después, se realiza la exéresis del pedículo. 
Clásicamente este colgajo representa una excelente alternativa en la reconstrucción de defectos nasales mayores de 
2 cm de diámetro, localizados en la nariz. No obstante, su uso puede extenderse a defectos localizados en la región 
infraorbitaria y malar, proporcionando piel suficiente y de características similares a estas regiones. Los resultados en 
estas reconstrucciones proporcionan buenos resultados tanto estéticos como funcionales.
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Figura 1. 
A. Imagen clínica. B. Imagen 
dermatoscópica. C. Primera 
exéresis con 0,5 cm de 
margen de seguridad. 
Reparación con injerto.
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Figura 2. 
A. Colgajo frontal 
paramediano tras ampliación 
de márgenes (2 cm). B. 
Colgajo frontal paramediano. 
Exéresis del pedículo.
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 92 años, con antecedentes de dislipemia, diabetes mellitus, hipertensión 
arterial, cardiopatía isquémica, insuficiencia cardíaca, tromboembolismo pulmonar e hipotiroidismo secundario a 
una intervención de un carcinoma papilar mediante tiroidectomía total. Acude por cuadro de lesión nasal de tiempo 
indefinido de evolución de crecimiento progresivo y asintomática. Había recibido tratamiento con terbinafina y 
azitromicina orales y mupirocina tópica sin mejoría.

Exploración física
A la exploración física (figura 1) se apreciaba una placa violácea de borde mal delimitado que afectaba a la punta nasal 
y asociaba un componente nodular predominantemente a nivel de la columela sin lesiones a otros niveles.

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia cutánea para estudio histológico y microbiológico. La histología reveló una proliferación neoplásica 
con células pleomórficas y atípicas dispuestas en nidos sólidos que infiltraba todo el espesor de la dermis junto con 
estructuras vasculares irregulares tapizadas por células pleomórficas y acompañado de un infiltrado linfoide nodular. 
La inmunohistoquímica mostró positividad para CD31, CD34 y ERG compatible con un angiosarcoma (AS). El cultivo 
microbiológico aisló un S. epidermidis de dudoso valor clínico. Se solicitó una analítica general que fue anodina. 
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Se solicitó una resonancia magnética pre-operatoria donde se objetivó una masa redondeada en la punta nasal de 
aproximadamente de 3.1x3.4 cm que ocupaba ambas alas y se extendía al filtrum, hipointensa en T1 y T2 y con captación 
de contraste moderado. 

Diagnóstico
Ante estos hallazgos se diagnostica al paciente de AS nasal.

Tratamiento
El paciente fue derivado a cirugía plástica, donde realizaron una extirpación amplia con márgenes afectos, que requirió 
varias ampliaciones posteriores con persistencia de márgenes afectos. La histología definitiva mostró un AS pobremente 
diferenciado con infiltración de hipodermis, músculo estriado, cartílago y de la lámina propia de la mucosa nasal, además 
de infiltración perineural y vascular.

Evolución
Se solicitó también una tomografía computarizada cérvico-toraco-abdominal que mostró múltiples adenopatías 
cervicales sugestivas de infiltración metastásica (confirmada mediante citología) y unos nódulos pulmonares milimétricos 
inespecíficos en ambos campos superiores, a controlar evolutivamente. No existía diseminación metastásica a otros 
niveles, pero de forma incidental se detectaron un tumor mucinoso quístico del páncreas y un adenoma adrenal. 
Ante estos hallazgos, el caso está pendiente de decisión terapéutica por parte del comité de sarcomas.
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Comentario
El AS es un tumor maligno endotelial infrecuente con predilección por la piel (60 %)1, que asienta con mayor frecuencia 
en el cuero cabelludo de pacientes ancianos2, caracterizada por primera vez por Jones y conocida como la forma 
clásica3, mientras que otros AS están asociados a linfedema crónico (síndrome de Stewart-Treves) o a radiación1. La 
identificación temprana puede suponer un reto diagnóstico por su similitud clínica con lesiones infecciosas, vasculares, 
linfoproliferativas, o inflamatorias, como el lupus pernio o rinofima cuando asienta en la nariz1. El primer caso de 
AS nasal desarrollado sobre rinofima fue descrito en 19775, y otros casos publicados de AS que simulaban rinofima 
asociaban infiltrados linfocitarios nodulares6 como el nuestro. Los factores de mal pronóstico incluyen la edad avanzada, 
afectación del cuero cabelludo, tamaño >5 cm y los márgenes quirúrgicos afectos2,4. La cirugía es el pilar del tratamiento, 
mientras que el beneficio de la radioterapia y quimioterapia es limitado1,4. Las tasas de recurrencia alcanzan el 63%1, y 
uno de cada tres pacientes desarrollará metástasis a distancia, más comúnmente a nivel ganglionar o pulmonar1, con 
una supervivencia a 5 años del 33.5 %4. Debemos considerar al AS en el diagnóstico diferencial de las lesiones de tipo 
rinofima.
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Figura 1. 
 Un simulador de rinofima.
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Anamnesis
Varón de 28 años con infección VIH sin tratamiento TARGA (CD4: 93 y carga viral 251 226 copias/ml) que acude a 
urgencias por aparición de pápulas y placas violáceas generalizadas indoloras no pruriginosas de 3 meses de 
evolución, conjuntamente con afectación de mucosa oral. A este cuadro clínico se asocia dolor abdominal difuso, 
reflujo y síndrome constitucional.  

Exploración física
Se observan en cara, tronco y extremidades, múltiples pápulas, nódulos y placas violáceas semi blandas (figura 1). 
Algunas presentan un tenue halo amarillo perilesional. Se aprecia una mancha eritematoviolácea en paladar sin signos 
de sangrado ni necrosis (figura 2).

Exploraciones complementarias
El hemograma y perfil bioquímico fueron normales. En la biopsia cutánea se observa proliferación de vasos malformados 
con presencia de células fusiformes, extravasación de hematíes y hemosiderina que se extienden por todo el espesor 
dérmico con inmunotinción positiva para CD31 y VHH-8. El estudio endoscópico muestra varios nódulos eritematosos 
en antro y cuerpo gástrico; así como una placa eritematosa duodenal con hallazgos histológicos similares a los cutáneos.

Diagnóstico
Sarcoma de Kaposi asociado a VIH con afectación cutánea y gastrointestinal.
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Tratamiento
El paciente inicia terapia antirretroviral con bictegravir/emtricitabina y tenofovir alafenamida con buena tolerancia. Las 
lesiones cutáneas, el cuadro digestivo y el síndrome constitucional responden rápidamente al tratamiento antirretroviral.

Evolución
Tres meses después de iniciado el tratamiento, no aparecen nuevas lesiones y las ya existentes progresan favorablemente, 
aunque la mayoría no ha desaparecido en su totalidad. En su último control, ya no presenta lesiones en mucosa oral.

Comentario1-4

Se ha descrito que hasta un 20% de pacientes con Sarcoma de Kaposi asociado a VIH tiene afectación de mucosas y 
un 15% compromiso visceral, siendo la afectación gastrointestinal la más característica. No existe un consenso sobre las 
exploraciones complementarias a solicitar para el estudio de extensión de la enfermedad. Algunos grupos de trabajo 
sugieren realizar TAC de cuerpo entero, mientras que otros recomiendan un cribado inicial con radiografía de tórax 
y/o sangre oculta en heces.  La broncoscopia y gastroscopia se suelen reservar para pacientes sintomáticos, o con 
presencia de alteraciones en alguna de las pruebas antes mencionadas. 
La terapia antirretroviral es la primera opción de tratamiento a la cual la mayoría de pacientes responden favorablemente. 
En lesiones localizadas se ha utilizado vinblastina o vincristina intralesional, cirugía, radioterapia, crioterapia, láser, 
imiquimod y alitretinoína. Como tratamiento sistémico, si hay múltiples lesiones que no responden a TAR ni terapias 
locales o existe compromiso visceral sintomático, se ha empleado doxorrubicina liposomal pegilada y paclitaxel.
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Figura 1. 
Pápulas y placas violáceas, 
algunas con tenue halo 
amarillo perilesional en 
espalda y extremidades.
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Figura 2. 
Mancha eritematoviolácea en 
paladar.
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Anamnesis
Presentamos a una mujer de 77 años con antecedente de carcinoma ductal infiltrante de mama derecha tratado 
mediante cuadrantectomía, linfadenectomía, quimioterapia y radioterapia adyuvante en remisión clínica. Seis años 
después del tratamiento acudió para valoración de unas lesiones cutáneas asintomáticas en la mama derecha de un 
mes de evolución, sin mejoría tras la aplicación de corticoides tópicos. 

Exploración física
En la exploración dermatológica se observó en la mama derecha máculas eritematovioláceas parcheadas induradas 
con predominio en cuadrante inferomedial y un nódulo violáceo periareolar (figura 1).

Exploraciones complementarias
El estudio histológico reveló una proliferación dérmica con áreas de aspecto angiomatoso con estructuras vasculares 
dilatadas revestidas por endotelio con escasa atipia, junto a otras áreas más sólidas de células epitelioides con atipia 
citológica evidente y focos de hemorragia aislados. La epidermis se encontraba preservada. El estudio inmunohistoquímico 
mostró sobreexpresión de c-MYC y positividad para marcadores vasculares (CD34, CD31, ERG) (figura 2).
Se realizaron pruebas de imagen (mamografía, ecografía y resonancia magnética mamaria) donde se objetivó 
engrosamiento cutáneo de predominio en cuadrantes inferiores de mama derecha con realces nodulares.  El estudio 
de extensión (tomografía axial computarizada toracoabdominopélvica y tomografía por emisión de positrones) fue 
negativo.



29 Lesiones contusiformes postradioterapia en la mama 741

Tumores

Diagnóstico
Los hallazgos clínicos, histológicos e inmunohistoquímicos fueron compatibles con angiosarcoma y dado el antecedente 
de tratamiento previo con radioterapia se diagnosticó de angiosarcoma radioinducido.

Tratamiento
Se decidió tratamiento con mastectomía simple, no precisando tratamiento adyuvante.

Evolución
La paciente se encuentra en seguimiento en consultas de Oncología sin presentar recidiva hasta el momento.

Comentario
El angiosarcoma (AS) cutáneo es un tumor infrecuente y agresivo originado a partir de las células endoteliales con tres 
variantes clínicas: clásica idiopática, radioinducida y asociada a linfedema crónico1-3. El AS radioinducido se presenta 
habitualmente en mujeres mayores de 60 años que han recibido radioterapia por cáncer de mama, con tiempo de 
latencia variable y media de 6 años1,2,4-6. El tratamiento de elección es la cirugía radical por la multifocalidad, aunque 
parece que su combinación con radioterapia y quimioterapia puede ser más adecuada2,3,5. No obstante, su pronóstico 
es malo, debido a la alta tasa de recidivas y metástasis ganglionar regional y pulmonar, con una supervivencia a 5 años 
entre el 28 y el 54 %2. 
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Debido a ello ante la aparición de lesiones de aspecto contusiforme sobre una mama irradiada se debe incluir el AS en 
el diagnóstico diferencial, junto con otras entidades como las proliferaciones vasculares atípicas postradiación2. A nivel 
histológico puede simular otros tumores vasculares, por ello es de gran utilidad c-MYC que es positivo en la mayoría de 
los casos1,3. 
Dado el comportamiento agresivo, es fundamental su sospecha clínica para realizar un diagnóstico temprano y un 
tratamiento precoz que disminuya la morbimortalidad. 
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Figura 1. 
Mama derecha con 
máculas eritematovioláceas 
parcheadas e induradas con 
predominio en cuadrante 
inferomedial y un nódulo 
violáceo periareolar.
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Figura 2. 
Se observa proliferación 
dérmica con estructuras 
vasculares dilatadas 
revestidas por endotelio 
con escasa atipia y otras 
áreas más sólidas de células 
epitelioides con atipia 
citológica evidente. En el 
estudio inmunohistoquímico  
presenta positividad para 
c-MYC con tinción nuclear.
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Anamnesis
Paciente varón de 84 años, sin alergias medicamentosas conocidas, que presenta como antecedentes personales 
diabetes mellitus tipo 2, hipotiroidismo y adenocarcinoma de pulmón estadio IV con afectación ósea con marcadores 
tumorales EFGR, ALK y ROS1 negativos y expresión de PDL-1 del 30 %.  Ha recibido tratamiento con quimioterapia 
y radioterapia con buena tolerancia. Además, toma como medicación habitual, metformina, levotiroxina, calcio y 
vitamina D y analgésicos.
Acude al Servicio de Urgencias por presentar tumoración submandibular izquierda de un mes y medio de evolución 
completamente asintomática que tras ciclo de antibioterapia con amoxicilina-clavulánico no presenta mejoría. Niega 
supuración espontánea de la lesión o dolor asociado. Es valorado por el servicio de Otorrinolaringología sin observar 
patología por su parte. Tras lo cual, solicitan valoración por Dermatología.

Exploración física
A la exploración física presenta un nódulo cutáneo eritematoso mal delimitado, indurado, adherido a planos profundos 
de manera infiltrante, de 4 x 3 cm aproximadamente, recubierto por epidermis parcialmente erosionada e impetiginazada 
en algunas zonas, sin dolor asociado. No presenta supuración espontánea ni a la presión (figura 1). Se palpan adenopatías 
laterocervicales. No presenta lesiones a otro nivel.
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Exploraciones complementarias
Se realiza ecografía cutánea clínica, en la que se objetiva lesión redondeada de unos 3 cm de diámetro, heterogénea, 
con contenido predominantemente sólido formando estructuras arremolinadas y escasa vascularización interior, sin 
clara delimitación con los tejidos circundantes. Además, se aprecian múltiples adenopatías subcentimétricas en región 
laterocervical, redondeadas, con borde definido y sin hilio graso interior (figura 2).
Con estos hallazgos, se realiza biopsia cutánea en cuña para estudio histológico y caracterización de la lesión, 
obteniéndose como resultado histológico final una infiltración por adenocarcinoma pobremente diferenciado 
congruente con origen pulmonar (TTF1+, p40-).

Diagnóstico
Metástasis cutánea de adenocarcinoma primario de pulmón.

Tratamiento
El paciente es valorado por el servicio de Oncología Médica, que, ante los hallazgos anteriormente descritos, deciden 
ampliar estudio con pruebas de imagen sistémicas, para valorar progresión de enfermedad de base y decidir actitud 
terapéutica, con intención paliativa. 

Evolución
El paciente actualmente se encuentra con buen estado general y pendiente de pruebas complementarias. 
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Debido a que los hallazgos comentados son muy recientes y que el paciente presenta poco tiempo de seguimiento, aún 
se encuentra pendiente de decisión terapéutica por parte de Oncología Médica.

Comentario1-4

Las metástasis cutáneas de neoplasias internas son infrecuentes, pero cualquier tumor tiene capacidad para producirlas. 
Su presentación clínica puede ser en forma de máculas, pápulas, nódulos o lesiones ulceradas. Debemos plantearnos 
que nos encontramos ante una lesión maligna, si, como en este caso, la clínica y la evolución lo apoyan: ausencia de 
dolor y de mejoría con antibioterapia y antecedentes personales oncológicos.
Ante la duda, la ecografía clínica nos puede orientar en el diagnóstico de una lesión cutánea. Las metástasis cutáneas 
suelen presentar imagen ecográfica en forma policíclica o de contorno irregular. En cuanto a la vascularización, se han 
definido cuatro patrones diferentes: avascular, perilesional unifocal, perilesional multifocal e intralesional multifocal. 
No hay descritos en la literatura patrones ecográficos determinados que se relacionen con metástasis de tumores 
concretos, pero los hallazgos comentados anteriormente nos pueden orientar hacia una lesión tumoral maligna y así 
poder actuar en consecuencia.
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Figura 1. 
Nódulo cutáneo eritematoso 
mal delimitado, infiltrado, 
recubierto por epidermis 
parcialmente erosionada e 
impetiginazada en algunas 
zonas en zona submandibular 
izquierda.
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Figura 2. 
Ecografía cutánea en la que 
se aprecia lesión redondeada 
heterogénea, con contenido 
predominantemente sólido 
formando estructuras 
arremolinadas y escasa 
vascularización interior, sin 
clara delimitación con los 
tejidos circundantes.
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Anamnesis
Acude hombre de 69 años, sin alergias medicamentosas conocidas, por presencia de lesiones cutáneas eritematosas 
y pruriginosas en tronco y extremidades de un año y medio de evolución. Ha sido tratado con corticoide tópico sin 
presentar mejoría. Refiere aparición de otras lesiones más engrosadas en dorso de antebrazo izquierdo, hemifrente 
y zona malar izquierda en los últimos 6 meses. En cuanto a sus antecedentes personales, presenta hipertensión 
en tratamiento con valsartan y diabetes mellitus tipo 2 de larga evolución en tratamiento con metformina. Como 
antecedentes familiares, el paciente refiere tener un hermano afecto de psoriasis. 

Exploración física
El paciente presenta placas eritematosas con descamación fina en espalda (figura 1), extremidades superiores 
e inferiores. Se observa, además, placa de aspecto tumoral en zona dorsal de antebrazo izquierdo y placa infiltrada 
formada por pápulas agrupadas en zona frontal izquierda que se extiende a zona lateral de ceja acompañada de pérdida 
de pelo. 

Exploraciones complementarias
A partir de los datos obtenidos en la anamnesis y los observados en la exploración física, se realizan dos biopsias de las 
lesiones localizadas en antebrazo izquierdo y zona frontal izquierda. Ambas muestras presentan un infiltrado linfocitario 
denso de distribución perifolicular con la epidermis parcialmente respetada. 
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El infiltrado está formado predominantemente por linfocitos atípicos de pequeño y mediano tamaño, cerebriformes, 
que en algún caso forman pequeños nidos. El estudio inmunohistoquímico muestra positividad para los marcadores 
CD3, CD5 y CD4, siendo CD30 y CD20 negativos. 

Diagnóstico
A partir de los datos obtenidos en las biopsias realizadas, junto a la clínica que presenta el paciente, se realiza el 
diagnóstico de micosis fungoide variante foliculotropa. 

Tratamiento
Se instaura inicialmente tratamiento con PUVA, añadiendo posteriormente bexaroteno. 

Evolución
El paciente se mantiene estable con este tratamiento aproximadamente un año. Posteriormente, presenta adenopatías 
palpables en axila izquierda por lo que se solicita biopsia ganglionar que evidencia infiltración ganglionar con un alto 
componente de células blásticas. Teniendo en cuenta estos hallazgos, se solicita TAC tóraco-abdominal y biopsia de 
médula ósea sin observarse infiltración visceral ni medular clasificándose al paciente en estadio IVA2. Se inicia tratamiento 
con 6 ciclos de CHOP presentando buena respuesta al tratamiento. Se produce nueva recidiva de la enfermedad en 
forma de placas que se controla con el uso de fototerapia y bexaroteno. 
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En el transcurso de los dos años posteriores, presenta diversas recidivas en forma de lesiones tumorales en muñeca 
izquierda y antebrazo derecho (figura 2) que responden de forma favorable al tratamiento con radioterapia localizada. 
A inicios del 2020, presenta nueva tumoración en zona pretibial y placa infiltrada a planos profundos en cara interna 
proximal de extremidad izquierda. Se realiza biopsia cutánea de la lesión anterior, evidenciando un infiltrado linfoide 
atípico compatible con micosis fungoide en fase tumoral con transformación a célula grande CD30 negativa. Se inicia 
tratamiento a dosis bajas con interferón alfa junto con bexaroteno. Dicho tratamiento debe interrumpirse al cabo de unos 
meses por aparición de polineuropatía inflamatoria. Posteriormente, se inicia tratamiento con gemcitabina cambiando 
a lenalidomida por falta de respuesta, permaneciendo estable durante un año. Se produce de nuevo otra recidiva, con 
aparición de lesiones tumorales en región occipital, antebrazo derecho y zona frontal por lo que se decide inicio de 
pembrolizumab asociado a lenalidomida. Finalmente, ante la progresión de las lesiones tumorales, se inicia tratamiento 
con alemtuzumab presentando mejoría importante de las lesiones tumorales. En visita del control, el paciente refiere 
perdida de agudeza visual por lo que se realiza interconsulta con oftalmología realizándose vitrectomía. Se observa 
infiltración vítrea por linfocitos T patológicos. Actualmente, el paciente sigue en tratamiento con alemtuzumab e 
infiltraciones de metotrexato intravitreas presentando mejoría de la agudeza visual. 

Comentario
Nuestro paciente presentaba una micosis fungoide en fase tumoral, refractaria a múltiples tratamientos. El uso de 
brentuximab, anticuerpo monoclonal quimérico anti-CD30, consigue tasas de respuesta de hasta el 70 % en pacientes 
con alta expresión de CD30 +1. 
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Dado que el paciente no expresaba CD30 se optó por el uso de alemtuzumab, una inmunoglobulina humanizada 
contra CD52. Pese a estar descrito que es eficaz sobre todo en síndrome de Sézary refractario2, el paciente presentó 
mejoría de las lesiones tumorales. Como efecto adverso principal, produce inmunosupresión prolongada. Tras el inicio 
de alemtuzumab, el paciente presentó pérdida de agudeza visual. Inicialmente se sospechó una posible reactivación 
de citomegalovirus secundaria a la inmunosupresión. Finalmente, se observó afectación ocular secundaria a micosis 
fungoide. La afectación intraocular es muy infrecuente en esta patología y sucede con mayor probabilidad en casos de 
afectación extensa y severa. Se han descrito casos de vitritis, panuveítis, lesiones coriorretinianas e incluso afectación 
del nervio óptico, tratados con infiltraciones intravitreas de metotrexato presentando mejoría3. Pese a ello, la afectación 
intraocular comporta mal pronóstico ya que se relaciona con una fase avanzada de la enfermedad. 
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Figura 1. 
Se observan diversas 
placas eritematosas, con 
descamación fina, localizadas 
en espalda.
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Figura 2. 
Lesión cutánea en cara 
ventral de antebrazo derecho 
de aspecto tumoral de 
aproximadamente 5 x 4 cm, 
ulcerada. 
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Anamnesis
Se presenta un caso de una paciente mujer de 88 años, sin alergias medicamentosas, con antecedentes de hipertensión 
arterial, en tratamiento con telmisartán, que se valora por lesión cutánea en glúteo derecho. La paciente se encuentra 
ingresada en el servicio de Medicina Interna por neumonía adquirida en comunidad, desde hace 3 días. Al realizar 
los cuidados de higiene, se ha constatado de una lesión de aspecto tumoral en región glútea derecha muy cerca 
del margen anal, por lo que deciden realizar interconsulta al servicio de Dermatología. La paciente, parcialmente 
dependiente, no refiere ningún síntoma asociado y creía que se trataba de una hemorroide de al menos 5 años de 
evolución. La cuidadora desconocía su existencia, de manera que no sabía precisar el tiempo de evolución ni la 
velocidad de crecimiento.

Exploración física
Fototipo III. Se observa una lesión tumoral de 5 cm de diámetro máximo, con bordes brillantes color marrón grisáceo 
oscuro y centro ulcerado, en glúteo derecho a menos de 0,2 cm del esfínter anal (figura 1). Asintomática a la palpación. 
Sin adenopatías palpables. Tacto rectal y anoscopia: sin alteraciones. 

Exploraciones complementarias
Se decide realizar biopsia de la lesión tumoral. El resultado del estudio histopatológico es compatible con Carcinoma 
Basocelular Infiltrativo. 
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Se completa estudio de extensión con tomografía axial computarizada toracoabdominopélvico para valorar extensión 
locorregional y posible afectación metastásica a otros niveles, en la que no se observan signos de diseminación a 
distancia y la neoformación glútea no invade más allá de la grasa subcutánea. 

Diagnóstico
Dadas las características de la lesión se establece el diagnostico de sospecha de Carcinoma Basocelular Pigmentado 
que se confirma con el estudio histopatológico. 

Tratamiento
Durante el ingreso el estado general de la paciente se ha deteriorado, complicándose con insuficiencia cardiaca, que 
desaconseja actualmente una intervención quirúrgica y al tratarse de un carcinoma basocelular de alto riesgo (área 
genital, infiltrativo y diámetro máximo mayor de 4 cm) se decide derivar a la paciente a la consulta de cáncer cutáneo 
de alto riesgo siendo el uso de Vismodegib una de las posibilidades terapéuticas consideradas.

Evolución
La paciente ha evolucionado favorablemente del cuadro por lo que ingresó y acudirá brevemente a la consulta de 
cáncer cutáneo de alto riesgo. 
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Comentario
El Carcinoma Basocelular (CBC) localizado en el área genital constituye menos del 1 % de los casos de CBC1,2. La edad 
avanzada, la inflamación crónica, la exposición a radiación ionizante, los traumatismos, así como las genodermatosis, 
como el xeroderma pigmentoso o el síndrome de Gorlin, son los principales factores de riesgo asociados al CBC de 
esta región1,3. La mayoría de las lesiones son indolentes y pueden diagnosticarse erróneamente como hemorroides1,2. 
Asimismo, por localizarse en áreas no expuestas al sol y que no se exploran habitualmente en la consulta, suelen ser 
de gran tamaño cuando se diagnostican3. Entre los diagnósticos diferenciales del CBC de la región anal se incluye la 
enfermedad de Bowen, el carcinoma epidermoide, la enfermedad de Paget extramamaria y especialmente en nuestro 
caso, el melanoma4. Por su localización, se considera un tumor de alto riesgo y, por ello la opción terapéutica de elección 
es la extirpación quirúrgica5.
Concluyendo, en los pacientes con factores de riesgo descritos anteriormente, consideramos muy importante la 
exploración de la piel de áreas poco sospechosas para el desarrollo de CBC, si bien, la única condición presente en 
nuestra paciente fue la edad avanzada.
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Figura 1. 
Lesión tumoral de 5 cm de 
diámetro máximo, con bordes 
brillantes color marrón 
grisáceo oscuro y centro 
ulcerado, en glúteo derecho a 
menos de 0,2 cm del esfínter 
anal.
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Anamnesis
Varón de 91 años que consulta por una lesión única asintomática en región frontal izquierda 3 meses de evolución. 

Exploración física
Presenta una lesión tuberosa rojiza con collarete descamativo (figura 1) en región frontal izquierda de 1,5 centímetros. 
Con la dermatoscopia de luz polarizada se observan vasos lineales irregulares en periferia, dos erosiones, áreas blancas 
y rojas sin estructuras y escamas blancas (figura 2).

Exploraciones complementarias
Se extirpa la lesión con márgenes y se envía la lesión a anatomía patológica. A nivel histológico se observa en la tinción 
de hematoxilina-eosina una tumoración mesenquimal fusocelular maligna con intensa atipia citológica y abundantes 
mitosis que ocupa todo el espesor de la dermis y de manera superficial la hipodermis e infiltración perineural. La 
inmunohistoquímica (IHQ) fue positiva para vimentina, CD 10, CD 68 y CD 99 y negativa para CKPAN, SOX10, S100, 
desmina y CD34.

Diagnóstico
Sarcoma dérmico pleomórfico (SDP)
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Tratamiento
Se decide realizar una ampliación de márgenes de 2 cm y se cierra el defecto con un injerto.

Evolución
A los 6 meses la evolución del paciente fue buena, sin recidiva de las lesiones.

Comentario
El SDP es un tumor maligno de origen dérmico extremadamente infrecuente que aparece típicamente en zonas con 
daño actínico, sobre todo cabeza y cuello alrededor de la octava década de la vida1. Histológicamente es muy similar 
al fibroxantoma atípico (FXA). Ambos presentan células con un patrón fascicular, pero el SDP a diferencia del FXA tiene 
al menos 1 de estos 4 rasgos: invasión profunda de tejido subcutáneo, perineural o linfovascular o necrosis tumoral2. 
Clínicamente se presenta como una pápula o nódulo solitario firme amelanótico y en ocasiones con erosiones. Hay 
pocas descripciones sobre la dermatoscopia de los SDP y en estos destacan la presencia de áreas blanquecinas y 
rojizas y vasos lineares irregulares gruesos. Nuestro caso además presentaba erosiones y escamas blanquecinas3. El 
diagnóstico diferencial debe realizarse con las siguientes entidades: carcinoma escamoso pobremente diferenciado, 
melanoma amelanótico, carcinoma de Merkel y fibroxantoma atípico4. No obstante, aunque los hallazgos clínicos y 
dermatoscópicos puedan orientar al diagnóstico de SDP estos son inespecíficos y la histología es imprescindible para 
confirmar la sospecha diagnóstica.
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Figura 1. 
Pápula rojiza con collarete 
descamativo. 
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Figura 2. 
Dermatoscopia x10: Áreas 
blancas y rojas sin estructura, 
erosiones y vasos lineales 
irregulares en periferia.
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Anamnesis
Mujer de 28 años, sin antecedentes médicos de interés, que acudió a dermatología por presentar lesiones eritematosas 
generalizadas, que comenzaron en las nalgas. A lo largo de 8 años las lesiones se volvieron palpables, más purpúricas y 
violáceas, especialmente en ambas extremidades inferiores. La paciente no refería prurito ni clínica sistémica.

Exploración física
Máculas eritematovioláceas y purpúricas distribuidas en las nalgas y la cara lateral de ambos muslos, que se extendían 
simétricamente a los codos, las rodillas, los tobillos, los pómulos y los párpados superiores (figura 1). No había afectación 
de mucosas ni se palpaban adenopatías.

Exploraciones complementarias
El hemograma, coagulación y bioquímica general no mostraron anomalías, con un nivel de lactato deshidrogenasa 
sérica normal. El estudio del perfil de autoinmunidad y las serologías incluyendo IgM antivirus de Epstein-Barr, HTLV I-II y 
VIH, fueron negativos. Las pruebas epicutáneas de las series estándar, fragancias y colorantes fueron negativas.
La paciente fue biopsiada en 8 ocasiones, hasta que en una lesión macular de la nalga, se observó epidermotropismo de 
linfocitos atípicos colonizando la capa basal, engrosamiento del colágeno en la dermis papilar y un infiltrado perivascular 
superficial y profundo de linfocitos atípicos junto con dilatación vascular (figura 2a). La inmunohistoquímica dio como 
resultado CD3+, CD4+ 40 %, CD8+ 60 %, CD2: 50%, CD5: 50%. CD7 menos del 10 %.  
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El estudio de reacción en cadena de la polimerasa mostró monoclonalidad en el reordenamiento del gen TCR-γ.
También se realizó una biopsia de una lesión purpúrica de la pierna, en la que destacaba un epidermotropismo más 
sutil, un infiltrado perivascular de linfocitos atípicos y un abundante depósito de hemosiderina con hemosiderófagos, 
demostrado mediante tinción de Pearls (figura 2b). Se demostró la misma monoclonalidad en el reordenamiento del 
gen TCR-γ que en las biopsias previas.

Diagnóstico
Micosis fungoide purpúrica (T2N0M0B0)1.

Tratamiento
SLa paciente recibió tratamiento inicialmente con fototerapia UVB de banda estrecha con buena respuesta. Durante 
el tratamiento, se acentuaron las lesiones tipo púrpura en las extremidades inferiores, previamente a su resolución. Se 
realizaron 78 sesiones con una dosis acumulada de 64 J/cm2.
En este momento, se cambió a fotoquimioterapia PUVA, recibiendo 62 sesiones con una dosis acumulada de 328,1 J/
cm2. Al finalizar el tratamiento se había logrado una resolución completa de las lesiones. La paciente recidivó y además 
se detectó un melanoma en la espalda, probablemente como resultado de la yatrogenia tras la fototerapia. Se decidió 
iniciar tratamiento en monoterapia con bexaroteno.
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Tumores

Evolución
Actualmente la paciente ha tenido un seguimiento de 18 meses tras el inicio de bexaroteno. Presenta persistencia de 
lesiones en nalgas y rodillas, con resolución de las del resto del cuerpo.

Comentario
La micosis fungoide purpúrica representa una variante clínico-patológica poco frecuente de micosis fungoide (MF) 
caracterizada por lesiones purpúricas clínicamente persistentes o insidiosas junto con características histológicas 
específicas como la extravasación de eritrocitos, el depósito de hemosiderina y los hemosiderófagos2. Describimos 
también la acentuación de las lesiones purpúricas durante el tratamiento con ultravioleta B de banda estrecha y 
psoraleno ultravioleta A (PUVA).
Se ha descrito la progresión de las dermatosis purpúricas pigmentadas (DPP) a MF o, en raras ocasiones, la coexistencia 
de ambas entidades, así como errores diagnósticos entre ambas entidades. Algunos autores proponen un espectro 
continuo entre estas dos enfermedades3. 
En nuestro caso, la biopsia de la lesión purpúrica presentaba hallazgos compatibles con capilaritis como la vasodilata-
ción, la inflamación de las células endoteliales, el depósito de hemosiderina y un infiltrado linfocítico perivascular que 
podría llevar al diagnóstico de una DPP. La atipia linfocítica, junto con un reordenamiento monoclonal del gen TCR-‐ y 
la evolución clínica favorecen el diagnóstico de MF. Sin embargo, las PPD también pueden ser monoclonales y en estos 
casos se ha demostrado la existencia de linfocitos atípicos4.
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Figura 1. 
Máculas eritematovioláceas 
con áreas purpúricas 
pigmentadas de distribución 
simétrica en extremidades 
inferiores.
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Figura 2. 
A. Hematoxilina eosina x 200. 
Acantosis psoriasiforme, 
epidermotropismo e infiltrado 
perivascular de linfocitos 
atípicos. B. La tinción de 
Perls demuestro abundantes 
depósitos de hemosiderina 
en la dermis.
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Vasculitis 
y paniculitis

Anamnesis
Mujer de 84 años, con antecedente de síndrome mielodisplásico de riesgo intermedio sin tratamiento hipometilante, 
y granuloma anular intersticial en muslos y rodillas, que comienza con lesiones localizadas en ambas regiones fronto-
temporales desde hace cinco días. Comenta leves molestias sobre dichas lesiones, si bien niega prurito asociado. No 
ha presentado traumatismo reciente ni sintomatología extracutánea asociada. En el último control analítico solicitado 
por el servicio de Hematología destacan anemia y trombopenia de largo tiempo de evolución a causa del síndrome 
mielodisplásico, sin presentar otros hallazgos relevantes.
En las semanas posteriores, tras realizar curas con higiene local y ácido fusídico en crema, se objetiva la resolución 
completa de los hallazgos cutáneos descritos, destacando la aparición de cefalea hemicraneal izquierda, focalizada 
en región temporal. Niega fiebre o sensación distérmica, pérdida de peso, náuseas o vómitos, clínica visual, clínica 
neurológica, claudicación mandibular o síntomas sugestivos de polimialgia reumática.

Exploración física
En la primera valoración, se observa una ampolla en sien derecha de 21 mm de diámetro, con contenido seroso, y 
presencia de tenue eritema perilesional, sin edema asociado (figura 1A). En sien izquierda se aprecia una erosión de 
22 mm de diámetro de fondo limpio, con tenue eritema y edema circundantes, sin presentar signos de sobreinfección 
(figura 1B).
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En la consulta de revisión se observa reepitelización de ambas lesiones con ligero eritema residual. En ambas sienes se 
objetivan sendos cordones sólidos, dolorosos a la palpación que coinciden con la localización de las arterias temporales 
(figura 2). 
El resto de la exploración física por aparatos, incluyendo la exploración neurológica y la exploración visual no presentan 
hallazgos patológicos.

Exploraciones complementarias
• Hemograma: destaca anemia (hemoglobina 11,8 g/dl) microcítica hipocroma, trombopenia (25.000/µl) y leucocitosis 

(12.500/µl) con neutrofilia (10.700/µl) y linfopenia (1.000/µl). Velocidad de sedimentación elevada (48 mm).
• Hemostasia: elevación de fibrinógeno (597 mg/dl) siendo el tiempo de protrombina y el tiempo parcial de tromboplastina 

activada normales.
• Bioquímica: perfil hepático, renal y lipídico sin alteraciones. Aldolasa levemente elevada (8,8 UI/l). 
• Anticuerpos antinucleares, anti-DNA nativo, anti-citoplasma de neutrófilos, factor reumatoide negativos. Cuantificación 

de inmunoglobulinas en rango. Descenso de complemento C3 (69,4 mg/dl) y C4 (8,3 mg/dl).
• Serología VIH, VHB, VHC, sífilis negativas.
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• Cultivo bacteriano de lesión: estéril.
• Ecografía de arterias temporales: presencia de signos altamente sugestivos de arteritis de células gigantes como 

signo del halo ecográfico y signo de la compresión positivo en ambas arterias temporales, así como estenosis y 
oclusión de la porción distal de las ramas frontal y parietal derechas, y frontal izquierda.

• Valoración oftalmológica: sin alteraciones en la valoración de la agudeza visual ni en el fondo de ojo.
• Tomografía computarizada craneal con contraste: hipodensidad parcheada sustancia blanca periventricular por 

microangiopatía isquémica moderada.

Diagnóstico
Arteritis de células gigantes con afectación exclusiva craneal.

Tratamiento
Ante la alta sospecha clínica de arteritis de células gigantes junto con la presencia de hallazgos ecográficos específicos 
se decide ingreso urgente de la paciente para administración inicialmente de pulsos de metilprednisolona durante 2 días, 
y a continuación de prednisona vía oral a dosis de 1 mg/kg/día; junto con profilaxis de osteoporosis con calcio, vitamina 
D y alendronato vía oral, así como trimetoprim-sulfametoxazol para prevenir neumonía por Pneumocystis jirovecii. 
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Evolución
La paciente presenta muy buena respuesta al tratamiento con prednisona, logrando una rápida resolución de la cefalea 
y una disminución progresiva de los parámetros analíticos de inflamación. Se realiza alta hospitalaria a los tres días, 
comenzando con un descenso lento de la corticoterapia a lo largo de nueve meses. No ha presentado hasta el momento 
complicaciones derivadas del tratamiento ni recaídas de la enfermedad durante la disminución de la dosis. Actualmente 
se encuentra con prednisona a dosis de 5 mg al día. 

Comentario1-5

La arteritis de células gigantes, según la Clasificación de Chapel Hill más reciente, es una vasculitis de grandes vasos que 
afecta a los troncos supraaórticos (sobre todo a ramas de las arterias carótidas como las arterias temporales, aunque 
puede afectar otros grandes vasos como la aorta y las arterias subclavias). Suele sospecharse en pacientes mayores de 
50 años con síntomas como cefalea de reciente comienzo, sensibilidad en cuero cabelludo, claudicación mandibular, 
clínica visual aguda o polimialgia reumática.
Las manifestaciones mucocutáneas asociadas se deben principalmente a la isquemia y son infrecuentes, pero traducen 
un peor pronóstico de la enfermedad, sobre todo cuando existe necrosis. Destacan la presencia de eritema, púrpura, 
induración o ampollas en la piel de la zona temporal. En casos más avanzados se aprecian nódulos en cuero cabelludo, 
similares a la poliarteritis nodosa, que pueden llegar a necrosis y úlceras. La afectación de las arterias nutricias de la 
lengua y el labio puede dar necrosis y úlceras en dichas áreas. 
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Como manifestación de origen inflamatorio, si existe afectación extracraneal, se ha descrito la aparición de nódulos en 
piernas similares al eritema nodoso. Además, existen artículos que asocian la presencia de granuloma anular generalizado 
previo al diagnóstico de arteritis de células gigantes, aunque esta asociación está más cuestionada. 
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Figura 1. 
A. Ampolla tensa de 
contenido seroso en región 
temporal derecha. B. Erosión 
cubierta parcialmente por 
costra en región temporal 
contralateral.
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Figura 2. 
Evolución clínica. Cordón 
doloroso palpable en el 
trayecto de la rama frontal de 
la arteria temporal superficial 
derecha (flechas negras).
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Anamnesis
Presentamos el caso de un varón de 45 años remitido a Dermatología desde el servicio de Urgencias al que acudió 
por mialgias y aparición de lesiones cutáneas en miembros inferiores. Como antecedentes personales, el paciente 
presentaba hipertensión arterial desde 2012, sin tratamiento actualmente; esclerosis múltiple desde 2013, en tratamiento 
con dimetilfumarato y con seguimiento por parte de neurología; asma bronquial, con patrón espirométrico obstructivo 
moderado desde 2019, bien controlado con montelukast e inhaladores combinados con corticoesteroides y agonistas 
beta-2 adrenérgicos; sinusitis de repetición y un nódulo pulmonar solitario en el lóbulo medio del pulmón derecho, de 
5.7 mm, sin cambios desde el último TC en 2020. 
El cuadro clínico por el que consultaba se inició hacía 10 días en forma de mialgias en muslos y gemelos y artralgias de 
ritmo inflamatorio en tobillos y rodillas, que cedían parcialmente con ibuprofeno. Tres días antes de acudir a Urgencias, 
le aparecieron de forma súbita múltiples lesiones cutáneas dianiformes, pruriginosas y levemente dolorosas al tacto, 
en la cara interna de ambos tobillos; junto con fiebre vespertina, de hasta 38 °C que no mejoraba con paracetamol. En 
la anamnesis dirigida, el paciente negaba ambiente infeccioso en su domicilio, no tenía animales domésticos ni había 
estado en contacto con animales de granja, tampoco había viajado. Sin embargo, declaró haber estado de excursión 
en la montaña 3 semanas antes del inicio de la clínica. No recordaba picaduras. 

Exploración física
El paciente presentaba buen estado general y se encontraba afebril. 
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La auscultación cardiopulmonar y la palpación abdominal eran normales. 
A nivel cutáneo, se observaban varias placas anulares de distribución lineal, con centro amarillento de aspecto residual 
y periferia eritematoviolácea, en la cara interna de ambos tobillos (figuras 1 y 2). La mayor medía 3 cm de diámetro. 
Algunas de ellas presentaban ampollas tensas en el centro, de contenido seroso. No se observaron lesiones a otros 
niveles.  
En la exploración neurológica, la fuerza de los 4 miembros estaba conservada y no existían alteraciones en la marcha, 
pero presentaba hipoestesia en el dorso del pie derecho. La movilidad y la sensibilidad de los miembros superiores no 
estaban alteradas. 

Exploraciones complementarias
Dada la historia clínica y las características de las lesiones cutáneas, se plantearon los siguientes diagnósticos 
diferenciales: eritema figurado tipo eritema anular centrífugo; lupus ampolloso; o menos probable eritema crónico 
migratorio por enfermedad de Lyme, dado que en esta región la incidencia de la enfermedad es baja. 
Se solicitó una analítica con hemograma y bioquímica general, junto con un sedimento de orina, que no presentaron 
alteraciones salvo leucocitosis 15.530/mm3 con eosinofilia 5930/mm3. 
Las serologías infecciosas, incluyendo VIH, VHB, VHC, CMV, sífilis, Borrelia burgdorferi y Coxiella burnetti, fueron también 
negativas. 
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Se tomó una biopsia cutánea con punch de 4 mm de una lesión sospechosa en el tobillo derecho para su estudio 
histológico con hematoxilina-eosina e inmunofluorescencia. Al microscopio, se observó en epidermis, una ampolla 
intraepidérmica y una vesícula con celularidad inflamatoria. En la dermis papilar existía edema y extravasación hemática. 
En dermis e hipodermis destacaba, además, la presencia de un intenso infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial 
formado por linfocitos y abundantes eosinófilos. Las técnicas de inmunofluorescencia tampoco mostraron positividad 
para inmunoglobulinas IgG, IgM e IgA, ni para fibrina, ni C3. Todos estos datos sugerían como posible diagnóstico una 
reacción bullosa a picadura de artrópodos. 
Pese a ello, se solicitó también analítica con marcadores de autoinmunidad: ANA, factor reumatoide, complemento C3 
y C4, p-ANCA, y c-ANCA, arrojando positividad para p-ANCA (anti-MPO) 89.37UI/ml; con c-ANCA (anti-PR3) negativo. 
Las pruebas de imagen (radiografía de tórax y TC torácico) fueron normales, sin cambios en el tamaño del nódulo 
pulmonar solitario. 

Diagnóstico
De acuerdo con la reciente actualización en los criterios diagnósticos del American College of Rheumatology/European 
Alliance of Associations for Rheumatology1 (Marzo 2022), el paciente cumplía 11 puntos (considerado diagnóstico con 
6 o más puntos) para el diagnóstico de Granulomatosis Eosinofílica con Poliangeítis (GEPA) o síndrome de Churg-
Strauss: >1× 109 eosinófilos (+5 puntos), enfermedad obstructiva de la vía aérea (+3p), inflamación extravascular 
predominantemente eosinofílica (+2p), mononeuritis múltiple no debida a radiculopatía (+1p). 
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Tratamiento
Las lesiones cutáneas se resolvieron a las 2 semanas del inicio del tratamiento corticoideo, pero, el paciente refería 
persistencia de las molestias musculares, que no le recordaban a los brotes previos de esclerosis múltiple. Presentaba 
dificultad para la deambulación y parestesias y acorchamiento en extremidad derecha, a nivel distal y lateral. Por 
este motivo, se decidió estudio electromiográfico (EMG) de los miembros afectados obteniendo como resultado 
una mononeuropatía múltiple de tipo axonal, asimétrica con afectación sensitiva en el nervio sural derecho, peroneal 
superficial derecho y motora en nervio peroneo derecho y tibial posterior derecho. Se realizó posteriormente una 
biopsia del nervio sural, sin alteraciones ni signos inflamatorios, y se solicitó RMN de cráneo y columna, observándose 
lesiones desmielinizantes en sustancia blanca supratentorial secundarias esclerosis múltiple, sin cambios respecto a las 
detectadas en los estudios previos. 
Tras la sustitución de dimetilfumarato por ciclofosfamida, obtuvo mejoría de la clínica neurológica que se mantuvo tras 
inicio de azatioprina. Esta buena evolución permitió el descenso progresivo del tratamiento corticoesteroideo hasta la 
dosis actual de 2.5 mg/día, sin empeoramiento. 
En la actualidad, el paciente únicamente presenta leve pérdida de la sensibilidad en la extremidad inferior derecha, que 
no le impide llevar a cabo un ritmo de vida normal. 

Evolución
Las lesiones cutáneas se resolvieron a las 2 semanas del inicio del tratamiento corticoideo, pero, el paciente refería 
persistencia de las molestias musculares, que no le recordaban a los brotes previos de esclerosis múltiple. 
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Presentaba dificultad para la deambulación y parestesias y acorchamiento en extremidad derecha, a nivel distal y lateral. 
Por este motivo, se decidió estudio electromiográfico (EMG) de los miembros afectados obteniendo como resultado 
una mononeuropatía múltiple de tipo axonal, asimétrica con afectación sensitiva en el nervio sural derecho, peroneal 
superficial derecho y motora en nervio peroneo derecho y tibial posterior derecho. Se realizó posteriormente una 
biopsia del nervio sural, sin alteraciones ni signos inflamatorios, y se solicitó RMN de cráneo y columna, observándose 
lesiones desmielinizantes en sustancia blanca supratentorial secundarias esclerosis múltiple, sin cambios respecto a las 
detectadas en los estudios previos. 
Tras la sustitución de dimetilfumarato por ciclofosfamida, obtuvo mejoría de la clínica neurológica que se mantuvo tras 
inicio de azatioprina. Esta buena evolución permitió el descenso progresivo del tratamiento corticoesteroideo hasta la 
dosis actual de 2.5 mg/día, sin empeoramiento. 
En la actualidad, el paciente únicamente presenta leve pérdida de la sensibilidad en la extremidad inferior derecha, que 
no le impide llevar a cabo un ritmo de vida normal. 

Comentario
GEPA es una vasculitis sistémica de pequeño y mediano vaso. Clínicamente, suele desarrollarse en tres fases sucesivas: 
sintomatología alérgica como rinitis o asma persistente durante años, seguido de eosinofilia periférica, infecciones del 
tracto respiratorio superior y síntomas gastrointestinales y finalmente aparición de vasculitis necrotizante y granulomas1. 



02 Dolor muscular y lesiones dianiformes con ampollas en miembros inferiores 797

Vasculitis 
y paniculitis

La afectación cutánea ocurre en un 40-75 % de los casos, típicamente durante la tercera fase; pero es el signo inicial 
solo en el 15  %2. Se manifiesta generalmente en forma de púrpura palpable en miembros inferiores, a menudo con 
necrosis, aunque se han descrito placas infiltradas, nódulos subcutáneos o lívedo reticularis3. Nuestro caso presenta 
ciertas particularidades: las lesiones cutáneas en forma de placas anulares con ampollas a penas se han reportado 
en esta entidad4,5. Estas, se corresponden histológicamente con edema y ampollas intraepidérmicas, probablemente 
secundarios a la gran cantidad de eosinófilos. Estos datos son sugestivos de reacción a picadura, pero, también, forman 
parte del espectro de hallazgos en GEPA6,7. Las ampollas en GEPA son más frecuentes en casos ANCA-negativos4. Es 
importante considerar las lesiones ampollosas como posible manifestación cutánea de GEPA, especialmente en casos 
ANCA-negativos, y recordar que la biopsia puede no siempre presentar todas las características típicas. 
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Figura 1. 
Placas anulares de 
distribución lineal, con 
periferia eritematoviolácea 
y centro amarillento en 
cara interna de tobillo 
derecho. Algunas de estas 
placas presentan ampollas 
de contenido seroso en la 
periferia. 
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Figura 2. 
En cara interna de tobillo 
izquierdo, se observan placas 
eritematosas redondeadas de 
aspecto residual. 
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Anamnesis
Nos consultan los padres de un recién nacido a término de 4 días de vida. No presentó complicaciones en el posparto 
y el embarazo fue completamente normal. Están preocupados porque el neonato presenta una ‘mancha oscura’ en el 
brazo izquierdo, de 24 horas de evolución. No ha presentado fiebre ni otra sintomatología. 

Exploración física
A la exploración del paciente, nos encontramos ante un neonato con fototipo IV. Presenta las constantes vitales 
preservadas. Se observa una placa eritematomarronácea infiltrada a la palpación, de 2.5 cm de longitud y 1.2 cm de 
ancho en la cara externa del tercio medio del brazo izquierdo (figura 1). 

Exploraciones complementarias
Analítica sanguínea: destacaba una hipercalcemia de 10.90 mg/dl. Hemograma y resto del perfil bioquímico sin 
alteraciones relevantes.
Ecografía cutánea + Doppler: se observó un aumento de la vascularización en el tejido subcutáneo correspondiente a 
la zona de la lesión (figura 2). 
La ecografía cutánea se utiliza cada vez más en la evaluación no invasiva de las enfermedades cutáneas. Tiene un papel 
complementario a la exploración física en la evaluación de las lesiones de la piel. 
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Es la única técnica de imagen útil en la evaluación de lesiones cutáneas superficiales que tienen un tamaño demasiado 
pequeño para ser evaluadas en tomografía computarizada (TC) o resonancia magnética nuclear (RMN). 
Además, es una técnica no invasiva que permite evitar un gran número de biopsias, contribuyendo a la seguridad del 
paciente y siento costo-eficiente para el gasto hospitalario1-3. En este caso corroboró la presencia de una paniculitis, y 
evitó la realización de una biopsia cutánea.

Diagnóstico
Necrosis grasa del recién nacido 
Los hallazgos clínicos (placa eritematosa levemente indurada  en la parte proximal de una extremidad de un recién 
nacido) junto a las alteraciones ecográficas (alteración del tejido celular subcutáneo, con aumento de la vascularización) 
y de laboratorio (hipercalcemia) eran compatibles con una necrosis grasa del recién nacido.
Realizamos un diagnóstico diferencial de los trastornos cutáneos más frecuentes del recién nacido compatibles con la 
lesión que presentaba nuestro paciente4,5.
• Escleredema neonatal: se da sobre todo en neonatos prematuros que presentan enfermedad multisistémica grave. 

La afectación de la piel es diseminada, con un color amarillento y un aspecto céreo, rígido y pálido. Se trata de una 
patología de curso grave, potencialmente mortal. 

• Nódulos subcutáneos tras la interrupción brusca de la administración de corticoides sistémicos. Ni nuestro paciente 
ni su madre habían recibido medicamentos.
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• Lipogranulomatosis: la lipogranulomatosis de Fabrer es una enfermedad congénita que afecta al metabolismo de los 
lípidos. La acumulación anormal de lípidos en los tejidos produce un fenotipo de niño con múltiples nódulos en la piel 
y en las articulaciones.

• Rabdomiosarcoma: concretamente es importante realizar el diagnóstico diferencial con el rabdomiosarcoma 
fusocelular esclerosante en el neonato. Se trata de un infrecuente tumor maligno derivado de células mesenquimales. 
Normalmente cursa como una tumoración palpable que puede estar presente desde el nacimiento. En la ecografía se 
objetivaría un nódulo bien delimitado de consistencia sólida y heterogénea. 

• Hemangioma infantil: son los tumores más frecuentes en el lactante. Se trata de una tumoración benigna por 
proliferación de células endoteliales.  La lesión se observa entre un 1 a 2.6 % de los recién nacidos, aunque se puede 
manifestar en el período neonatal tardío. Son lesiones más frecuentes en niñas y en los prematuros.

Tratamiento
Dado que se trata de una entidad auto resolutiva, no se indicó tratamiento específico. Se informó a los padres de la 
benignidad del cuadro. 

Evolución
Realizamos vigilancia estrecha con controles semanales de la calcemia y de la clínica, resolviéndose la alteración analítica 
y la lesión en 2 semanas. Se ha seguido durante 6 meses persistiendo sin alteraciones. 
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Comentario
La necrosis grasa del recién nacido es una paniculitis infrecuente y autorresolutiva, de etiología desconocida. 
Normalmente afecta neonatos a término durante las primeras semanas de vida. 

Ciertos factores como la asfixia perinatal, la aspiración de meconio o la hipotermia se han relacionado como factores 
de riesgo. 
La hipercalcemia, aunque infrecuente, es la complicación más grave que pueden presentar los pacientes6,7.  Clínicamente, 
son nódulos o placas induradas con eritema o sin él producidos por isquemia, que genera una necrosis del panículo 
adiposo del recién nacido. Es más frecuente en las mejillas, nalgas, espalda, brazos o muslos. En el seguimiento de 
estos pacientes es importante realizar controles semanales de la calcemia, dado que si no se corrige puede conllevar 
complicaciones como insuficiencia renal e incluso paro cardíaco. Se aconseja realizar seguimiento al menos hasta 6 
meses después de la resolución de las lesiones8.  

Nos ha parecido interesante comentar este caso, dado que se trata de un cuadro benigno con alto componente 
emocional para los padres del neonato. Es fundamental tranquilizarlos9. La ecografía podría evitar la realización de 
pruebas invasivas en estos casos.



03 806806Induración cutánea en un neonato. ¿Debemos preocuparnos? 

Figura 1. 
Placa eritematomarronácea 
infiltrada a la palpación, de 2.5 
cm de longitud y 1.2 cm de 
ancho en la cara externa del 
brazo izquierdo de un recién 
nacido.
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Figura 2. 
Ecografía cutánea. Aumento 
de la ecogenicidad del tejido 
celular subcutáneo, junto a 
un notorio incremento de 
la vascularización (Esaote 
MyLab, sonda de 15 MHz).
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Anamnesis
Mujer de 66 años, hipertensa y fumadora, acudió a urgencias por lesiones dolorosas de inicio en miembros inferiores 
y posterior progresión proximal junto con dolor abdominal y artralgias de una semana de evolución, sin respuesta a 
corticoides ni antihistamínicos orales. No refería haber iniciado nuevos fármacos.

Exploración física
A la exploración inicial se mostró afebril y estable hemodinámicamente, presentando pápulas purpúricas palpables 
que no blanqueaban a la digitopresión en zonas declives, algunas con necrosis central “en escarapela” y ampollas 
hemorrágicas en el tercio distal de extremidades inferiores (figura 1). El resto de la exploración por sistemas resultó 
normal. 

Exploraciones complementarias
Se solicitó analítica completa incluyendo estudio de autoinmunidad y serologías, con resultado positivo para IgM 
Parvovirus B19 y sistemático de orina, que resultó normal. Se realizó biopsia cutánea para estudio histológico e 
inmunofluorescencia directa que mostró vasculitis leucocitoclástica y depósitos de IgA en las paredes vasculares (figura 
2). Se solicitó una ecografía abdominal con hallazgos patológicos a nivel intestinal que no permitió descartar etiología 
neoplásica, pero un TAC-body confirmó la etiología inflamatoria del proceso. 
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Diagnóstico
El diagnóstico fue de vasculitis IgA del adulto.

Tratamiento
Se pautaron pulsos de 250 mg de metilprednisolona intravenosa al día durante 5 días.

Evolución
La paciente presentó respuesta cutánea parcial inicial, pero progresión digestiva con diarrea y rectorragia, por lo que se 
añadió inmunoglobulinas intravenosas (IgIV) y sulfasalazina, sin mejoría. Posteriormente se añadió rituximab, colchicina, 
metotrexato y se cambió sulfasalazina por dapsona sin respuesta. Finalmente, la paciente recibió una dosis única de 
ciclofosfamida. A pesar del tratamiento la paciente empeoró del cuadro digestivo y presentó una evolución fulminante 
con insuficiencia respiratoria global y síndrome hemofagocítico secundario, con pancitopenia y niveles elevados de 
CD25 soluble, que fue tratado en una unidad de cuidados intensivos con IgIV, dexametasona y tocilizumab con mejoría 
de reactantes de fase aguda, pero acabó falleciendo finalmente por hemorragia digestiva masiva.

Comentario
La vasculitis IgA (VIgA) es la forma más frecuente de vasculitis sistémica en niños siendo infrecuente en adultos. 
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Las manifestaciones típicas son púrpura palpable en zonas declives, artralgias y dolor abdominal1. En adultos son 
más frecuentes las complicaciones gastrointestinales o la insuficiencia renal, las cuales marcan el pronóstico y la 
morbimortalidad2,3. El síndrome hemofagocítico (SH) ocurre por una desregulación del sistema inmune ante diferentes 
causas que provoca un estado hiperinflamatorio sistémico. Entre los criterios diagnósticos de SH se encuentran 
hiperferritinemia e hipertrigliceridemia, hemofagocitosis, actividad disminuida de las células NK, pancitopenia y niveles 
elevados del CD25 soluble, como nuestro caso4. La ausencia de algún criterio no excluye el diagnóstico y ante la sospecha 
se debe instaurar tratamiento precoz con dexametasona, IgIV, ciclosporina, etopósido o tocilizumab5. El Parvovirus B19 
se ha asociado a la VIgA e independientemente, como agente causal de síndrome hemofagocítico. Presentamos un 
caso excepcional de VIgA desencadenada por Parvovirus B19 que desarrolló un SH secundario con mala evolución a 
pesar de varias líneas de tratamientos inmunosupresores.
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Figura 1. 
Imagen clínica de pápulas 
purpúricas de predominio en 
zonas declives.
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Figura 2. 
Imagen histológica de 
vasculitis con tinción 
hematoxilina-eosina (40x). 
Se observa destrucción de 
la pared del vaso, necrosis 
fibrinoide y cariorrexis y 
cariolisis de neutrófilos.
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Anamnesis
Una niña de 9 años consulta por un síndrome nodular en extremidades inferiores de 2 meses de evolución. Como único 
antecedente de interés, había sido diagnosticada de infección tuberculosa latente mediante IGRA (Interferon-Gamma 
Release Assays) a los 2 meses de edad, en relación con ingreso por tuberculosis de su madre. En esa ocasión fue tratada 
con isoniacida durante 6 meses. En el momento de la asistencia la paciente no aquejaba otra clínica.

Exploración física
La exploración física evidenciaba máculas eritematovioláceas, algunas de ellas con morfología reticular, entremezcladas 
con nódulos eritematosos, en caras anterior y posterior de piernas.

Exploraciones complementarias
Las analíticas de sangre y orina, placa de tórax, determinaciones de autoanticuerpos y serologías no arrojaron datos 
de relevancia. La biopsia de las lesiones reveló infiltrado linfohistiocitario en tejido celular subcutáneo paraseptal con 
formación de ocasionales granulomas. La amplificación de ADN de M. tuberculosis fue positiva. 

Diagnóstico
La combinación de hallazgos clínicos e histopatológicos, sumados a la demostración microbiológica molecular de 
implicación de M. tuberculosis, permiten establecer el diagnóstico de eritema indurado de Bazin (EIB).
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Tratamiento
Se instaura de pauta clásica tratamiento antituberculoso (isoniacida, rifampicina, etambutol durante 6 meses, asociados 
a pirazinamida durante los 2 primeros meses del tratamiento).

Evolución
El tratamiento pautado logra la mejoría progresiva de las lesiones hasta su práctica resolución.

Comentario
La tuberculosis continúa constituyendo un importante problema de salud pública en nuestro medio. Se consideran 
dos tipos de tuberculosis cutánea: las lesiones atribuibles a actividad micobacteriana y las debidas a una reacción de 
hipersensibilidad a los antígenos de M. tuberculosis o tubercúlides1. El EIB se trata de una tubercúlide que se manifiesta 
en forma de nódulos eritematovioláceos localizados preferentemente en cara posterior de miembros inferiores2. 
Histopatológicamente, es una paniculitis lobar granulomatosa con vasculitis2. Su diagnóstico se basa en la suma de las 
características clínicas e histológicas en el contexto de infección tuberculosa demostrada. La amplificación de ADN de 
M. tuberculosis mediante PCR, con una sensibilidad de entre el 25-75 % según diferentes trabajos, apoya el diagnóstico 
en caso de ser positiva3,4. El grupo epidemiológico más afectado por esta entidad son las mujeres adultas5. Se trata de 
una entidad infrecuente, excepcional en edad pediátrica5,6. 
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Aun así, debemos mantener la sospecha clínica ante lesiones compatibles; ya que se benefician del tratamiento dirigido 
y pueden constituir la primera manifestación de una infección tuberculosa entre cuyas potenciales complicaciones se 
incluyen la afectación sistémica y la transmisión a terceros.
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Figura 1. 
Nódulos eritematosos 
sobre reticulado maculoso 
eritematovioláceo en cara 
posterior de piernas.



05 821821Eritema indurado en la edad pediátrica: una rara entidad todavía vigente

Figura 2. 
En dermis reticular, 
extendiéndose 
focalmente hacia tejido 
celular subcutáneo 
fundamentalmente 
paraseptal, se evidencia 
infiltrado inflamatorio de 
tipo linfohistiocitario (A), con 
formación de ocasionales 
granulomas no necrotizantes 
(B). Se advierten ocasionales 
vasos con pared engrosada 
en unión de dermis profunda 
y tejido celular subcutáneo 
(B).
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Anamnesis
Mujer de 29 años sin alergias medicamentosas conocidas, fumadora de 20 cigarrillos al día sin otros hábitos tóxicos. 
Como antecedentes patológicos destacaban intervenciones quirúrgicas de un teratoma quístico maduro en ovario 
izquierdo y de un quiste en ovario derecho. No presentaba otros antecedentes médicos de interés y no seguía ningún 
tratamiento de forma habitual.
Consultaba por cuadro clínico recurrente de 3 años de evolución que consistía en la aparición de placas eritematosas 
pruriginosas y ocasionalmente dolorosas de tamaño variable (1 a 5 cm de diámetro) en la cara lateral externa de 
ambos muslos y nalgas. Las lesiones solían aparecer durante los meses de invierno y regresar espontáneamente tras 
un periodo de 2-3 meses. A pesar de que la paciente residía habitualmente en una zona de clima de alta montaña, 
no relacionaba la aparición de las lesiones con una exposición al frío. La paciente no practicaba equitación ni otras 
actividades relacionadas. La aparición de las lesiones no se asociaba con fiebre, artralgias, fenómeno de Raynaud ni 
otra sintomatología sistémica.

Exploración física
A la exploración física presentaba múltiples pápulas y placas eritemato-violáceas de tamaño variable, frías al tacto, 
localizadas en cara lateral de ambos muslos y nalgas. Algunas de estas lesiones presentaban una morfología anular con 
centro cianótico. No se palpaban nódulos subcutáneos y tampoco se objetivaron lesiones en localizaciones acrales.
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Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia punch de 6 mm de una de las lesiones del muslo objetivándose un denso infiltrado inflamatorio 
linfoide perivascular y perianexial en la dermis superficial y profunda, sin extenderse al tejido celular subcutáneo ni a la 
epidermis. Se evidenció la presencia de una vasculitis (venulitis) linfocítica con células linfoides en el interior de la pared 
de vasos de pequeño-mediano calibre. Una tinción de azul alcián evidenció un aumento de los depósitos de mucina 
en la dermis superficial y media. Se demostró asimismo la presencia de pequeños agregados de células CD123+ en el 
interior del infiltrado inflamatorio dérmico.
Se solicitó una analítica sanguínea incluyendo bioquímica sérica, hemograma y proteinograma sin hallarse alteraciones 
significativas. Se completó el estudio con autoanticuerpos (ANA, ANCAs, anti-Ro, anti-La), factor reumatoide, 
complemento, crioglobulinas y serologías de sífilis, VIH, virus de la hepatitis B y C y rubeola. Todo ello resultó negativo.

Diagnóstico
Perniosis idiopática de los muslos (“perniosis tipo ecuestre”).

Tratamiento
Se informó a la paciente la necesidad de evitar el frío y se inició tratamiento con corticoides tópicos de alta potencia 
(propionato de clobetasol).
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Evolución
A las pocas semanas de iniciar el tratamiento se produjo una resolución completa del cuadro clínico y se recomendó la 
necesidad de protección del frío en inviernos sucesivos.

Comentario1-3

La perniosis de los muslos o perniosis tipo ecuestre es un proceso idiopático secundario a una lesión vascular 
subaguda en la dermis como consecuencia de una exposición al frío. Clínicamente se caracteriza por la aparición de 
placas o nódulos eritematosos dolorosos y/o pruriginosos en las caras laterales de ambos muslos durante los meses 
de invierno. Las lesiones suelen regresar espontáneamente. Histológicamente se observa un denso infiltrado linfoide 
dérmico perivascular en dermis superficial y profunda. Ocasionalmente puede mostrar hallazgos sugestivos de un 
lupus eritematoso. Inicialmente descrita como una “paniculitis al frío autoinvolutiva de los muslos”, posteriormente se 
evidenció que en muchos casos las lesiones se limitaban a la dermis y afectaban no sólo a mujeres obesas con pantalones 
ajustados que montaban a caballo, sino que se desarrollaban tras exposiciones al frío prolongadas o intermitentes. La 
perniosis de los muslos debe diferenciarse de la paniculitis aguda por frío en la que existe una afectación predominante 
del tejido celular subcutáneo (paniculitis lobulillar). Probablemente ambas entidades (junto con el lupus eritematoso 
perniótico) deberían incluirse dentro del espectro de las dermatosis inflamatorias idiopáticas inducidas por el frío.



06 827827Perniosis idiopática de los muslos 

Figura 1. 
Placas eritemato-violáceas 
con centro cianótico 
localizadas en cara lateral de 
nalgas y muslos.
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Figura 2. 
a y b: dermatitis crónica 
superficial y profunda, de 
predominio linfo-histiocitario 
y de distribución perivascular 
y perianexial (H&E); c: 
Acúmulos focales de 
celularidad CD123+ en dermis 
(CD123); d: Aumento de 
mucina en dermis superficial 
y media (azul alcián).



Bibliografía

82982906 Perniosis idiopática de los muslos 

Vasculitis 
y paniculitis

1. Ferrara G, Cerroni L. Cold-Associated Perniosis of the Thighs (“Equestrian-Type” Chilblain). Am J Dermatopathol 2016;38: 726–731.

2. Karkouche R, Bernigaud C, Fontugne J, Zehou O, Bellaud G, N'Diaye M, Cherif K, Wolkenstein P, Chosidow O, Ortonne N, Ingen-Housz-
Oro S. Cold associated perniosis of the thighs histopathologically mimicking lupus. Six observations. J Eur Acad Dermatol Venereol. 
2017;31:1029-1032.

3. West SE, McCalmont TH, North JP. Ice-pack dermatosis: a cold-induced dermatitis with similarities to cold panniculitis and perniosis 
that histopathologically resembles lupus. JAMA Dermatol. 2013;149:1314-8.



Miscelánea



Contenido

831

Dermatosis por 
agentes externos

831

Miscelánea

Primer premio 
del concurso

01. Tengo espinas en las manos y en los pies ............................................................................................  834

02. Lesión eccematosa en el complejo areola-pezón, ¿reactiva o tumoral? ...................................  841
03. En mis tiempos estos nódulos no pasaban .........................................................................................  848
04. Doctora, mi hija tiene dos tipos de pelo ................................................................................................  855
05. Eccema parece, psoriasis no es ...............................................................................................................  862
06. Unos anillos peculiares ...............................................................................................................................  869
07. ¡Mi paciente se está poniendo azul! .......................................................................................................  875
08. Un niño con unas ronchas un tanto peculiares ..................................................................................  881
09. Ampollas en el postoperatorio inmediato ............................................................................................  888
10. Nódulo umbilical en mujer joven en edad fértil ..................................................................................  895
11. Una extraña asociación en la pandemia de COVID-19 .....................................................................  900
12. ¿Una dermatitis atópica un poco particular? ......................................................................................  905
13. Un mechón de cabello diferente en un niño de 3 años ...................................................................  912
14. Lesiones faciales granulomatosas: un amplio diagnóstico diferencial .......................................  919
15. Derivado por el peluquero .........................................................................................................................  929



832

Dermatosis por 
agentes externos

832

Miscelánea

Contenido
16. Lesiones purpúricas generalizadas tras infección viral ....................................................................  936
17. “Primero se me cae el pelo y ahora me salen manchas. ¿Qué me está pasando?” ...............  943
18. Placas anulares centrífugas en zona axilar ...........................................................................................  951
19. Pustulosis exantemática generalizada aguda por cloxacilina........................................................  957
20. “Doctor: ¡Como duele ese tubo!” .............................................................................................................  964
21. Placas eritematodescamativas faciales en varón con importante fotoexposición ................  970
22. Nos sobran criterios: el perfecto diagnóstico clínico .......................................................................  977
23. Arañazos en paciente oncológico ..........................................................................................................  984
24. Necrobiosis lipoídica perforante ..............................................................................................................  991
25. Úlceras genitales con desenlace fatal ...................................................................................................  998
26. Entidad esclerosante de inicio temprano .............................................................................................  1007
27. Resolución de una lesión de larga data con tratamientos modernos ........................................  1014
28. Mácula pigmentada lineal  fronto-lateral en paciente adulto ........................................................  1020
29. Una placa axilar de años de evolución ..................................................................................................  1027
30. Duelo de titanes: test microbiológicos vs. dermatoscopia .............................................................  1033
31. Simples xantelasmas..., ¿o hay más? ......................................................................................................  1040



833

Dermatosis por 
agentes externos

833

Miscelánea

Contenido
32. Neurofibromas de distribución segmentaria en mujer adulta .......................................................  1047
33. -Mamá: "Doctora, a mi hijo se le ha puesto la piel rasposa…" -Doctora: "¿Como en rallador
 de nuez moscada?" ......................................................................................................................................  1054
34. Muñecas de porcelana ...............................................................................................................................  1061
35. Ríos de sangre ...............................................................................................................................................  1068
36. Alopecia areata que no mejora con tratamiento ...............................................................................  1076
37. “Hijo, es la primera vez que me siento en todo el día” ......................................................................  1083
38. Psoriasis grave, alcoholismo e infección tuberculosa latente: ¿cómo trataría usted? ..........  1090
39. Pápula facial en varón de mediana edad, un reto diagnóstico y terapéutico ..........................  1096
40. Placas violáceas persistentes ...................................................................................................................  1104
41. Lesiones dolorosas sobre una quemadura reciente  ........................................................................  1111



834

Miscelánea

01
Tengo espinas en las manos  
y en los pies
Helena Escolà Rodríguez
Nerea Manzanares Olivier
Nasser Mohammad Porras

Primer premio 
del concurso



01 Tengo espinas en las manos y en los pies 835

Miscelánea

Anamnesis
Mujer de 54 años, sin alergias medicamentosas conocidas, fumadora de veinte cigarrillos al día y sin otros hábitos 
tóxicos de interés.  Presenta antecedentes de nefrectomía derecha por angiolipoma renal, hipertensión arterial tratada 
con lisinopril, trastorno ansioso depresivo en tratamiento con paroxetina y lumbalgia por la que recibía tratamiento con 
gabapentina y tramadol. 
La paciente consultaba por la aparición, desde hacía unos 2 meses, de múltiples pápulas  queratósicas puntiformes 
asintomáticas distribuidas de forma salpicada en palmas y plantas que ocasionaban un tacto áspero de las manos 
los y pies. Las lesiones se habían desarrollado de forma progresiva sin ningún factor desencadenante claro. No había 
otros miembros de la familia con lesiones similares. Negaba presentar un trastorno de sudoración palmo plantar ni una 
posible exposición previa a arsénico. Asimismo, refería que las lesiones le ocasionaban un cierto complejo a la hora de 
dar la mano, motivo principal que le llevó a consultar.

Exploración física
La exploración física evidenciaba múltiples pápulas queratósicas de 1 a 2 milímetros de diámetro con unas características 
morfológicas de espículas filiformes, distribuidas por todas las superficies palmares y plantares. Con la exposición a la 
luz de Wood, las lesiones adquirían una fluorescencia blanco-azulada puntiforme, dando lugar a un patrón característico 
en  “estrellas bajo la luna”. 
No presentaba otras lesiones mucocutáneas, alteraciones ungueales, dentarias o foliculares asociadas. Tampoco se 
palpaban adenopatías. 
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Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia-punch de 4 mm de una lesión palmar objetivándose una hiperqueratosis focal con una columna 
bien delimitada de paraqueratosis que contactaba sobre una epidermis con una capa granulosa focalmente disminuida. 
No se detectó disqueratosis, degeneración vacuolar de la membrana basal ni otras alteraciones en la epidermis. 
Se solicitó una analítica sanguínea incluyendo hemograma, recuento y fórmula, estudio básico de hemostasia, 
bioquímica estándar con reactantes de fase aguda y marcadores tumorales (CEA, CA 19.9, CA 125 y α-fetoproteína) sin 
objetivarse alteraciones significativas. Se realizó una radiografía de tórax y una ecografía abdominal en las que no se 
observaron alteraciones. Así mismo, se realizó un test de sangre oculta en heces y una mamografía, formando parte de 
los cribados habituales por edad, que fueron normales.

Diagnóstico
Con las características clínicas de las lesiones, su localización y los hallazgos histológicos, se estableció el diagnóstico 
de queratodermia espinulosa palmo-plantar adquirida.

Tratamiento
Tras establecerse el diagnóstico de queratodermia espinulosa palmo-plantar se informó a la paciente de las diferentes 
opciones terapéuticas y se inició tratamiento con retinoides tópicos (tretinoína 0.5 mg/g) una aplicación cada 12 horas 
durante un periodo de seis meses. 
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Evolución
A pesar de la normalidad de las distintas exploraciones complementarias, se aconsejó realizar controles periódicos. Tras 
tres meses de tratamiento, se observó  una discreta mejoría de las lesiones, evidenciándose una reducción significativa 
de las mismas a los 6 meses.  

Comentario1-7

La queratodermia espinulosa palmo-plantar (QEPP) es una proceso poco frecuente de etiología desconocida 
caracterizado por la presencia de proyecciones queratósicas filiformes en las superficies palmo-plantares. Suele ser 
habitualmente asintomático u ocasionar discretas molestias. Histológicamente se caracteriza por la presencia de una 
hiperqueratosis focal con una columna central de paraqueratosis que contacta sobre una epidermis con el estrato 
granuloso disminuido o ausente, sin la presencia de disqueratosis. Se ha descrito una variante hereditaria de QEPP que 
suele ser benigna y aislada, y otra forma adquirida que se ha asociado con diferentes tipos de enfermedades sistémicas 
o neoplásicas. En estos casos, el diagnóstico de QEPP adquirida puede ser simultáneo o preceder al de la enfermedad 
asociada. A pesar de no cumplir criterios de una verdadera enfermedad paraneoplásica, se recomienda la práctica de 
exploraciones complementarias para descartar una neoplasia subyacente (según la edad y el sexo), así como controles 
clínicos periódicos. Se han propuesto distintas opciones terapéuticas incluyendo 5-fluorouracilo tópico, retinoides 
tópicos u orales o incluso la eliminación mecánica de las lesiones con una eficacia relativa. 
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Figura 1. 
(A) Pápulas queratósicas 
en forma de espículas de 
pequeño tamaño palmares. 
(B) Lesiones queratósicas 
puntiformes a nivel plantar 
y en el primer dedo del pie 
izquierdo (C) Detalle a mayor 
aumento de las lesiones 
queratósicas. (D) Examen con 
luz de Wood observándose 
fluorescencia blanco-azulada 
con un patrón en “estrellas 
bajo la luna”.
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Figura 2. 
Columna de paraqueratosis 
sobre una epidermis con una 
capa granulosa focalmente 
reducida. (A) Hematoxilina-
eosina x30. (B) Hematoxilina-
eosina x50.
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Anamnesis
Presentamos 2 pacientes mujeres de 32 y 45 años, que consultaban por aparición de una lesión en la mama de más de 
1 mes de evolución con prurito local. Referían exudación puntual, y no presentaban antecedentes familiares de cáncer 
de mama. Una de las pacientes era latinoamericana y la otra de origen español. Ambas padecían dermatitis atópica con 
lesiones esporádicas a otros niveles que controlaban con corticoides tópicos durante los brotes.

Exploración física
A la exploración física presentaban lesiones a modo de placas eritematodescamativas y de aspecto verrucoso con 
bordes bien definidos, localizándose a nivel de aréola y pezón. Una de ellas presentaba leve exudación blanquecina en 
superficie mientras que en la paciente de fototipo IV la lesión era más descamativa (figura 1).
No se palpaban masas subyacentes y tampoco presentaban adenopatías axilares. En ese momento no presentaban 
lesiones cutáneas a otros niveles. 

Exploraciones complementarias
• Ecografía y mamografía previas sin hallazgos de interés.
• Biopsia cutánea: la histología es característica, mostrando un área bien delimitada de hiperplasia epidérmica 

psoriasiforme, donde los queratinocitos presentan un citoplasma pálido. Existen hileras anchas y delgadas interpuestas, 
y una tendencia a la acantosis. 
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Además, se observa espongiosis, con exocitosis de eosinófilos, que pueden formar pequeños abscesos intraepidérmicos, 
y adelgazamiento de las superficies suprapapilares. La superficie muestra una escama paraqueratósica. La tinción con 
ácido peryódico de Schiff (PAS) confirma la presencia de glucógeno en las células pálidas. (Figura 2).

Diagnóstico
Dermatitis eccematosa del complejo areola-pezón (CAP) con patrón de acantoma de células claras o acantoma de 
células claras like.

Tratamiento
Al tratarse de un eccema con características histológicas especiales, se pautó tratamiento tópico con corticoides de 
mediana potencia y antibiótico, con resolución de las lesiones al mes de instauración.

Evolución
Las pacientes continúan sin lesiones a ese nivel y aplican cremas hidratantes para pieles atópicas, si bien una de ellas 
continúa con brotes leves de dermatitis a otros niveles.



02 Lesión eccematosa en el complejo areola-pezón, ¿reactiva o tumoral? 844

Miscelánea

Comentario
El acantoma de células claras fue descrito en 1962, como un tumor epidérmico benigno si bien actualmente algunos 
autores postulan que se trata de una hiperplasia reactiva a inflamación crónica.  La histología es característica, mostrando 
un área bien delimitada de hiperplasia epidérmica psoriasiforme con queratinocitos de citoplasma pálido y exocitosis 
neutrofílica1. 
El ACC del complejo aréola-pezón ha sido publicado en la literatura en menos de 20 pacientes, siendo en su mayoría 
mujeres jóvenes y asiáticas. Excepto un caso, se manifiestan como placas eccematosas y pruriginosas uni o bilaterales 
hasta en el 50 % de los casos, que se localizan sobre la areola o pezón precisando realizar el diagnóstico diferencial con 
la enfermedad de Paget2. En la histología es llamativo el infiltrado inflamatorio y la exocitosis a expensas de eosinófilos 
a diferencia del ACC clásico. Dada su asociación a la dermatitis atópica en el 25-43 % de los casos, la presencia de 
eosinófilos en la histología, así como la curación con corticoides tópicos, los autores defienden que se trate de una 
enfermedad inflamatoria no neoplásica, proponiendo denominarla como dermatitis eccematosa del pezón/aréola con 
patrón de ACC3. 
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Figura 1. 
A) Placa eritematosa y 
papilomatosa con exudación 
blanquecina en superficie 
localizada en pezón y areola 
de mama derecha. B) Placa 
marronácea y descamativa de 
bordes peor delimitados que se 
localiza principalmente en areola 
de mama izquierda.
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Figura 2. 
A) (H-E, 10x) y B) (H-E, 20x). 
Hiperplasia epidérmica 
psoriasiforme con queratinocitos 
de citoplasma pálido y exocitosis 
eosinofílica a diferencia del 
acantoma de células claras típico 
donde suele haber exocitosis 
neutrofílica.
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Anamnesis
Varón de 14 años, sin antecedentes familiares ni personales de interés, derivado a nuestro servicio desde Traumatología 
por lesiones cutáneas en dorso de pie derecho y cara externa de tobillo derecho de unos 6 años de evolución que 
habían ido aumentando progresivamente de tamaño. Las lesiones no le provocaban ninguna sintomatología por lo que 
no había realizado ningún tratamiento. El paciente negaba traumatismos en dicha zona. No obstante, interrogando al 
paciente sobre sus hábitos posturales reconocía pasar, desde hace años, muchas horas jugando a videojuegos en una 
misma postura, que consistía en estar sentado en el suelo con las rodillas flexionadas, apoyando el peso de su cuerpo 
sobre sus pies, concretamente con el pie derecho en continuo contacto con el suelo (figura 1).

Exploración física
A la exploración, el paciente presentaba tres nódulos hiperqueratósicos, bien delimitados, de consistencia elástica, de 
1.5 a 2.5 cm de diámetro mayor en dorso de pie derecho sobre la cabeza del primer metatarsiano, otro en región más 
proximal en la zona del astrágalo y el tercero en tobillo derecho en la región del maléolo externo. En el pie izquierdo el 
paciente no presentaba lesiones (figura 2). 

Exploraciones complementarias
Ante este cuadro clínico, cuando el paciente fue valorado en primer lugar por Traumatología, y previo a ser valorado 
por nuestro servicio, se solicitó una ecografía del pie derecho para descartar afectación de planos profundos, que 
informaban de la siguiente manera: 



03 En mis tiempos estos nódulos no pasaban 850

Miscelánea

• En la región dorsal del pie derecho se aprecian tres lesiones superficiales que corresponden a áreas de engrosamiento 
focal dermoepidérmico hipoecogénicas y homogéneas, la de mayor tamaño de 25 x 25 x 3 mm de tamaño. No se 
aprecia aumento de su vascularización ni afectación de planos profundos. Hallazgos compatibles con áreas de 
hiperqueratosis circunscrita/ callosidades.

• Debido a la edad del paciente y a la orientación clínica, no llevamos a cabo otras exploraciones complementarias, ya 
que, en general, en este tipo de patologías el diagnóstico es clínico.

Diagnóstico
Nódulos del orador.

Tratamiento
Recomendamos cambios en el hábito postural, con el objetivo de evitar la fricción constante sobre las zonas afectadas, 
así como el uso de almohadillas o cojines para intentar minimizar los roces en caso de no ser posible el cambio de 
postura al sentarse. Por otro lado, pautamos vaselina salicílica al 20 %. 

Evolución
A los 6 meses, las lesiones se mantenían estables, ya que el paciente reconoció no haber realizado cambios en sus 
hábitos posturales.
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Comentario
El nódulo del orador se trata de una dermatosis inflamatoria crónica que está producida por un traumatismo prolongado 
a diferentes niveles (frente, rodillas o pies) en forma de fricción o presión continua en relación con la práctica de 
determinadas actividades, como por ejemplo el hábito de rezar en musulmanes, o en el caso de nuestro paciente, 
actividades lúdicas. Este estímulo físico continuo conduciría a un aumento de la producción de colágeno que llevaría a 
la formación de un nódulo. No obstante, además del estímulo físico, parecen influir factores constitucionales o genéticos 
ya que no todas las personas que presentan estos hábitos desarrollan este tipo de lesiones. Los describieron por primera 
vez Vollum y Azadeh en 1979 en la frente de pacientes mayores de mujeres y hombres musulmanes por el hábito de rezo1 
e English en 1984 en el dorso del pie2. Aunque el diagnóstico es habitualmente clínico, en la histología de las lesiones 
pueden apreciarse grados variables de hiperqueratosis con ortoqueratosis compacta, así como hipergranulosis y 
escaso infiltrado inflamatorio, correspondiéndose con un liquen simple crónico3. El tratamiento se dirige a evitar la causa 
subyacente. Reconocer este tipo de lesiones es importante para realizar un correcto diagnóstico y evitar procedimientos 
diagnósticos innecesarios4. 
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Figura 1. 
Postura habitual del paciente a 
diario jugando a videojuegos.



03 853853En mis tiempos estos nódulos no pasaban 

Figura 2. 
Invaginación epidérmica 
ocupada por abundante 
material queratósico, 
adyacente a la misma se 
aprecia foco de eliminación 
transepidérmica de material 
dérmico degenerado (x10).
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Anamnesis
Paciente mujer de 2 años de edad en seguimiento por Pediatría tras parto inducido en la semana 37 por CIR y 
oligoamnios. Presentaba retraso madurativo, sobre todo en el área psicomotriz y el lenguaje. Fue derivada a consultas 
de Dermatología por alopecia y onicomadesis desde los meses previos. 

Exploración física
A nivel craneofacial se apreciaban rasgos dismórficos como: macrocefalia, hipertelorismo, frente amplia y abombada, 
pelo lanoso, ondulado y deslustrado con poca densidad a nivel occipital (figura 1), fisuras palpebrales horizontales, nariz 
pequeña, boca grande con labios finos, retrognatia y orejas de implantación baja. Presentaba hipotonía e hiperlaxitud 
moderada, con extremidades delgadas, pies anchos con despegamiento proximal ungueal y descamación. A nivel de 
genitales externos se observó hipoplasia. No se encontraron otros hallazgos a nivel cutáneo. Retraso madurativo a nivel 
neurológico, nula colaboración en consulta y dificultad para el lenguaje solo emitiendo sonidos. 

Exploraciones complementarias
Se realizaron varias pruebas como: analítica general, ecografía y RMN cerebral, ecografía abdominal, EKG y 
ecocardiograma, estudio oftalmológico de fondo de ojo y radiografía de columna, sin hallazgos patológicos. En el 
tricograma del pelo de la zona occipital se observaron unos tallos con curvas que dan una imagen de serpiente sin 
fragilidad asociada (figura 2). 
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Tras valoración en consultas de Dismorfología, se detectó una microduplicación 1q21.1 de clase I (BP3-BP4, región distal) 
mediante microarray de oligonucleótidos. Se solicitó estudio de segregación familiar, aún pendiente. 

Diagnóstico
Nevus de pelo lanoso asociado a dismorfología con retraso psicomotor por microduplicación 1q21.1 de clase I.

Tratamiento
Se instauraron emolientes y biotina oral, 5 mg diarios durante 3 meses. Inició terapia rehabilitadora de forma precoz y se 
incluyó en el programa de Atención Infantil Temprana para prevención y mejora de los trastornos neuropsicomotrices. 

Evolución
Las lesiones ungueales mejoraron a los pocos meses. La alteración del cuero cabelludo se mantuvo estable. A nivel 
conductual ha tenido evolución favorable, pero persiste retraso psicomotor con ausencia de la marcha y lenguaje escaso.

Comentario
El nevus de pelo lanoso es una alteración poco frecuente que se caracteriza por una zona delimitada de pelo rizado o 
impeinable. Puede asociarse a otras manifestaciones cutáneas y/o sistémicas.1,2 Según Post1 se divide en tres categorías, 
tipo 1: sin alteraciones del cuero cabelludo ni piel lampiña asociadas. Tipo 2: con nevus epidérmico verrucoso lineal 
asociado, el más frecuente. Tipo 3: adquirido, en adultos jóvenes con pelo corto, oscuro y rizado. 
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No se dispone de tratamiento efectivo, aunque con el paso del tiempo el pelo se torna menos impeinable y rizado. 
La región cromosómica 1q21.1 se subdivide en proximal (BP2-BP3) y distal (BP3-BP4). Las microduplicaciones 1q21.1 
son raras, con afectación de 3/10000 personas en la población general.3 Puede ser espontánea o heredada de forma 
autosómica dominante con un espectro fenotípico muy amplio y penetrancia incompleta, resultando un reto diagnóstico. 
Puede causar retraso psicomotor y del lenguaje, macrocefalia, trastornos del espectro autista (TEA), dismorfismo facial, 
alteraciones esqueléticas, entre otras;4-6 pero no hemos encontrado en la literatura asociación con pelo lanoso.
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Figura 1. 
Zona circunscrita a nivel 
occipital de pelo fino, 
ondulado e impeinable de 
aspecto lanoso, adyacente 
a zona de pelo de aspecto 
normal. 
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Figura 2. 
Pelo fino con predominio de 
anagen, algunos con curvas 
que asemejan una serpiente. 
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Anamnesis
Mujer de 47 años en seguimiento en la consulta de dermatología por el diagnóstico de psoriasis en placas en 1993 
con afectación articular. La paciente presenta antecedentes personales de HTA, hipotiroidismo, hiperprolactinemia, 
obesidad y dislipemia con tratamiento. Para el control de su patología dermatológica empleó diversos tratamientos: 
metotrexato, infliximab, leflunomida, adalimumab y apremilast. Se inicia tratamiento en 2020 con un ixekizumab con 
buen control de la clínica articular y cutánea. Tras meses en tratamiento la paciente consulta por presentar lesiones 
pruriginosas y exudativas en pliegues. 

Exploración física
Exploración física: a nivel de los pliegues axilares, submamario, ombligo e ingles y en glúteos y abdomen se observan 
lesiones en forma de placas eritematovioláceas mal definidas, exudativas, sin descamación ni fisuración del pliegue. 
(Figura 1).

Exploraciones complementarias
Exploraciones complementarias: se lleva cabo biopsia cutánea de una de las lesiones al no asemejarse a su psoriasis 
de base, con hallazgos de dermatitis espongiforme subaguda sobre cambios de tipo psoriasiforme, compatible con un 
cuadro eccematoso sobreañadido. (Figura 2).
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Diagnóstico
Reacción eccematiforme por anti-IL 17.

Tratamiento
Se realiza un tratamiento inicial mediante corticoides tópicos y antihistamínicos. Ante el mal control, se decide llevar 
cabo pauta descendente corta de corticoterapia vía oral. 

Evolución
Dada la mala evolución, se decide realizar un cambio de terapia biológica a brodalumab. Debido al escaso resultado se 
decide suspender terapia anti-IL17, remitiendo las lesiones. En el momento actual la paciente se encuentra pendiente de 
iniciar terapia con otro biológico con diferente mecanismo de acción.

Comentario1-6

La psoriasis es una enfermedad crónica, inflamatoria y frecuente con un importante impacto en la calidad de vida de los 
pacientes. Los tratamientos biológicos se dirigen selectivamente sobre componentes clave de la cascada inflamatoria; 
con esta especificidad se pretende lograr una reducción de los efectos secundarios y que estos sean mucho menores 
que los asociados a los tratamientos sistémicos clásicos. Determinados fármacos anti-IL 17 presentan limitaciones de 
uso por provocar reacciones paradójicas eccematiformes, presentándose según las series en hasta un 2.8 % de los 
pacientes que reciben estos tratamientos. 



05 Eccema parece, psoriasis no es 865

Miscelánea

Esto podría explicarse por la sobreexpresión de la IL-17C al bloquear selectivamente la IL17A. La IL-17C cronifica y 
amplifica la inflamación de la piel a nivel local en diversas patologías cutáneas como la psoriasis o la dermatitis atópica. 
Hasta el 75 % de los pacientes que presentan este tipo de reacciones tiene que discontinuar el tratamiento por esta razón.  
Se han descrito mejorías de estas reacciones al cambiar a brodalumab, ya que bloquea el receptor de la IL17, común 
para todas las isoformas de IL-17, y por tanto no provocaría la sobreexpresión de la IL-17C. En nuestro caso no resultó 
efectivo el cambio de tratamiento biológico a brodalumab, lo que abre un mundo de posibilidades a la investigación de 
nuevas estrategias para estos pacientes.
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Figura 1. 
Placas eritematovioláceas 
mal definidas, exudativas, sin 
descamación ni fisuración del 
pliegue. 
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Figura 2. 
H-E. Epidermis con 
hiperplasia regular, 
paraqueratosis, con 
espongiosis, exoserosis 
y exocitosis de linfocitos. 
Imágenes puntuales 
de atrofia suprapapilar 
con hipogranulosis. Los 
hallazgos son compatibles 
con un cuadro eccematoso 
sobre cambios de tipo 
psoriasiforme.
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Anamnesis
Mujer de 54 años, sin alergias medicamentosas conocidas ni antecedentes médicos de interés, derivada a consultas de 
Dermatología por su médico de atención primaria por la presencia de pápulas de 2-3 mm, de borde sobreelevado más 
pigmentado, no pruriginosas, que respetan facies y manos.  La paciente había sido tratada previamente con inhibidores 
de la calcineurina (IC) sin objetivarse una clara mejoría.

Exploración física
A la exploración física se observaron placas milimétricas de centro atrófico y borde sobreelevado, con pigmento 
periférico de distribución anular, dispersas por región dorsal, extremidades superiores e inferiores, sin evidenciarse 
eritema ni descamación de las lesiones (figura 1A).

Exploraciones complementarias
Se decide realizar biopsia de una de las lesiones para estudio anatomopatológico. En éste se observó hiperqueratosis 
con lamela cornoide paraqueratósica y depresión epidérmica central, todo ello concordante con el diagnóstico de 
poroqueratosis (figura 2).

Diagnóstico
Los hallazgos clínicos de la paciente, junto con la correlación anatomopatológica de los mismos, nos orienta hacia el 
diagnóstico de Poroqueratosis Actínica Superficial Diseminada.
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Tratamiento
Se inició tratamiento con fórmula magistral de simvastatina 2 % + colesterol 2 % C.S.P 200 miligramos, aplicado en brazo 
izquierdo, y manteniéndose como control el brazo derecho tratado con IC tópicos (figura 1B).

Evolución
A los dos meses se observó una clara mejoría de las lesiones en el brazo tratado con fórmula magistral frente al brazo 
tratado con IC, por lo que se decidió continuar tratamiento y controles posteriores, en los que ha podido objetivarse la 
mejoría de la paciente.

Comentario1-4

Las poroqueratosis son dermatosis infrecuentes de origen desconocido, si bien se ha demostrado que en muchos casos 
existen mutaciones del gen de la Mevalonato Quinasa (MVK) en el cromosoma 12q24. Esta enzima participa en la vía de 
la síntesis del colesterol, que ofrece protección contra la muerte celular inducida por la luz UV.
Estas lesiones son consideradas precancerosas, existiendo un riesgo de entre el 7’5 % y el 10 % de malignizar a carcinoma 
de células escamosas o carcinoma basocelular. 
Existen diversas opciones de tratamiento tópico incluyendo diclofenaco, 5-fluoracilo, imiquimod, análogo de la vitamina 
D y retinoides, así como terapia fotodinámica y láser, si bien se trata de una enfermedad crónica cuyas lesiones son 
persistentes, con poca efectividad de los tratamientos. 
Recientemente se han llevado a cabo estudios de tratamiento tópico con simvastatina 2 % / colesterol 2 %, obteniendo 
mejoría del eritema y disminución de lesiones, lo cual concuerda con los resultados obtenidos en nuestra paciente. 
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Figura 1. 
Iconografía de las lesiones: 
(A) pápulas planas ovaladas de 
2-3 mm de diámetro de color 
pardo con borde queratósico 
sobreelevado hiperpigmentado. 
(B) Comparativa brazo derecho 
(control, X) sujeto a tratamiento 
con IC tópicos Vs brazo izquierdo 
(Y) en tratamiento con fórmula 
magistral de simvastatina 2 % + 
colesterol 2 % C.S.P., transcurridos 
dos meses de tratamiento.
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Figura 2. 
(A) HE 2x: Imagen 
panorámica que muestra 
un fragmento cutáneo con 
queratosis ortoqueratósica, 
con dos zonas de 
paraqueratosis en columna 
marcadas como (*). (B) 
HE20x: Detalle de una 
lamela cornoide, con leve 
invaginación del epitelio que 
muestra disminución de la 
capa granulosa, y cambios 
vasculares en el epitelio basal.
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Anamnesis
Mujer de 75 años con diagnóstico reciente de carcinoma ductal in situ localizado en mama derecha, motivo por el que 
se programa para intervención quirúrgica mediante tumorectomía y biopsia selectiva de ganglio centinela (BSGC). 
Mientras la paciente está siendo intervenida, concretamente unos 20 minutos tras la inyección de azul de metileno, 
empleado como colorante para facilitar la detección del ganglio centinela, comienza a presentar lesiones cutáneas 
generalizadas de coloración azulada, manteniéndose hemodinámicamente estable y sin clínica sistémica a otros 
niveles. Tras objetivarse estas lesiones durante la cirugía se administra hidrocortisona, dexclorfeniramina y ranitidina 
por vía intravenosa y se realiza interconsulta al servicio de Dermatología. 

Exploración física
La paciente presentaba lesiones cutáneas en forma de placas confluentes de aspecto urticarial, edematosas y de 
coloración azulada predominantemente en raíz de ambos miembros inferiores y región abdominal (figura 1), y de 
forma más salpicada en antebrazos y escote. No se objetivaban lesiones palmares ni en mucosa oral o conjuntival y las 
constantes vitales se encontraban dentro del rango de la normalidad. 

Exploraciones complementarias
Se decidió mantener a la paciente en observación tras finalizar la intervención quirúrgica, y tras dos horas desde el inicio 
del cuadro fue reevaluada, objetivándose clara mejoría de las lesiones cutáneas, con desaparición de gran parte de 
estas, lo que confirmó la naturaleza evanescente de las lesiones. 
Se recomendó derivación al servicio de Alergología para realizar estudio de hipersensibilidad, pero la paciente no acudió.
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Diagnóstico
Dada la administración previa del colorante, la secuencia temporal y la evanescencia de las lesiones se llegó al diagnóstico 
clínico de urticaria azul aguda en probable contexto alérgico a azul de metileno.

Tratamiento
Se mantuvo a la paciente en observación durante varias horas y se realizó control de constantes para descartar desarrollo 
de sintomatología sistémica posterior. Asimismo, como tratamiento al alta, se indicó una pauta corta de corticoterapia 
sistémica con prednisona oral en dosis descendente durante 9 días asociada a antihistamínicos orales. 

Evolución
La paciente presentó una evolución favorable, con desaparición completa del cuadro cutáneo en menos de 24 horas, 
sin aparición de clínica a otros niveles y con un postoperatorio completamente dentro de la normalidad, apoyando el 
diagnóstico de urticaria azul aguda Grado I. 

Comentario1-4

El término “urticaria azul” hace referencia a una forma rara de reacción de hipersensibilidad mediada por IgE al colorante 
azul, a menudo empleado para identificar durante la intervención quirúrgica el ganglio linfático conocido como centinela. 
La incidencia media de este tipo de reacciones es de 1,8 % y se han descrito tres grados de gravedad: Grado I, caracterizado 
por lesiones urticariales azuladas y prurito; Grado II, si existe además hipotensión que no precisa tratamiento vasopresor, 
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y en ausencia de broncoespoasmo y laringoespasmo; y Grado III, que asocia shock cardiovascular con necesidad de 
drogas vasoactivas, suspensión de la cirugía y traslado inmediato a UVI. El manejo varía en función de estos grados 
de severidad, desde el tratamiento con corticoides y antihistamínicos en reacciones de grado I, hasta la necesidad 
de vasopresores y otras drogas para soporte vascular en el caso de reacciones de grado III. Es por ello por lo que 
resulta fundamental conocer este tipo de cuadros clínicos y saber identificarlos dado que en algunos casos pueden 
presentar un curso grave y acompañarse de efectos hemodinámicos importantes que requieran el empleo de fármacos 
vasoactivos.
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Figura 1. 
Placas edematosas confluentes 
con llamativa coloración azulada 
de predominio en raíz de ambos 
miembros inferiores y región 
abdominal.
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Anamnesis
Se trata de un niño de 2 meses de edad, que vive con sus padres y hermano de dos años, todos ellos sanos. Es remitido 
a la consulta por presentar desde hacía tres días una erupción cutánea generalizada no pruriginosa. Se inició en la cara 
(mejilla derecha) y posteriormente fue afectando al resto de superficie corporal, incluido cuero cabelludo. Eran lesiones 
habonosas evanescentes, de tamaños variables y crecimiento centrífugo, que iban adquiriendo una morfología anular. 
El paciente no presentaba fiebre ni alteración del estado general. Los padres lo relacionaban con la vacunación en los 
días previos.

Exploración física
A la exploración física se objetivan varias placas anulares de bordes habonosos, con centro violáceo, que confluyen 
formando lesiones policíclicas. No son descamativas. Se distribuyen en la cabeza, el tronco y las extremidades (figura 1, 
figura 2). En la frente las lesiones palidecen en el centro. El resto de la exploración física es normal.

Exploraciones complementarias
• Analítica general: valores dentro de la normalidad, salvo los reflejados a continuación.
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Proteínas: 5,6 g/dL [6,0 - 8,0]
Plaquetas: 487 *10^3/µL [135 - 450]
Monocitos: 1,35 *10^3/µL [0- 0,8]
Eosinófilos: 6 % [0 - 5]   / 0,64 *10^3/µL [0 - 0,5]

• IgE: valores dentro de la normalidad.
• ANA: negativos.

Diagnóstico
Urticaria multiforme.

Tratamiento
Dada la escasa sintomatología se decide abstención terapéutica con control evolutivo al de pocos días. 

Evolución
Trascurridos 6 días desde el inicio del cuadro clínico las lesiones remiten espontáneamente sin secuelas ni recurrencia 
posterior.
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Comentario1-8

La urticaria multiforme es una entidad benigna que afecta en la mayoría de los casos a los lactantes y los niños pequeños 
(entre los dos meses y los cuatro años). Es un subtipo de urticaria aguda que tiene un curso autolimitado, resolviéndose 
en 6 a 10 días sin dejar hiperpigmentación, pero que por el llamativo aspecto de las lesiones puede originar gran ansiedad 
a los padres. La etiología aún no está bien establecida, aunque en los escasos artículos publicados se relacionan con 
infecciones (bacterianas o virales), fármacos o vacunación. Se caracteriza por un comienzo agudo con lesiones anulares, 
policíclicas, con centro violáceo. Es precisamente la morfología tan llamativa la que nos obliga a realizar el diagnóstico 
diferencial con un grupo de dermatosis como son: el eritema anular de la infancia, el edema agudo hemorrágico 
del lactante, el eritema multiforme, la urticaria vasculitis, el lupus neonatal, la enfermedad del suero, la tiña corporal, 
el granuloma anular, etc. En lo que respecta al tratamiento, este suele ser sintomático. En algunas publicaciones se 
recomienda administrar antipiréticos si existe fiebre, suspender el fármaco sospechoso desencadenante y utilización 
de antihistamínicos orales. Los corticoides sistémicos se administrarán solo para los casos más graves. Es importante 
reconocer esta entidad para tranquilizar a los padres, evitar el ingreso hospitalario y la realización de pruebas diagnósticas 
innecesarias.
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Figura 1. 
Placas anulares y arciformes 
confluyentes con centro 
violáceo que engloban la 
parte alta de la espalda.
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Figura 2. 
En fosa iliaca y flanco derecho 
placas anulares y arciformes 
eritematosas, edematosas, no 
descamativas.
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Anamnesis
Paciente de 71 años con antecedentes destacados de hipotiroidismo, trastorno bipolar y espondiloartrosis lumbar, 
ingresado en Unidad de Reanimación tras reintervención de artrodesis D3-iliacos y osteotomía tricolumnar L1 para 
tratamiento de deformidad postquirúrgica consistente en cifosis de unión.  
Nos avisan para valoración de lesiones ampollosas asintomáticas en ambos miembros superiores, predominantemente 
en el derecho, que han evidenciado en el primer día posterior a la intervención. Nos cuentan que le han ido apareciendo 
más ampollas a lo largo de la mañana, algunas de las cuales se han roto solas, con salida de contenido serohemático.

Exploración física
Afebril, hemodinámicamente estable (tiende a hipertensión). Consciente y parcialmente orientado, colaborador. 
Presenta ampollas tensas de contenido sero-hemático sobre base edematosa y superficie purpúrica, en ambas manos 
y brazo derecho (figura 1). No clínica dolorosa ni signos de hipoperfusión asociados. No clínica dolorosa ni signos de 
hipoperfusión asociados. Presenta también una ampolla tensa conjuntival en el ojo derecho y lesiones equimóticas. No 
afectación de mucosas oral ni genital. No afectación palmoplantar, de pliegues ni de otras localizaciones cutáneas. En 
región dorsal, herida quirúrgica cubierta por apósito.

Exploraciones complementarias
Se realiza toma de biopsia cutánea en el momento para estudio histopatológico y microbiológico; tanto el Gram como 
el Calcofluor fueron negativos, descartando infección bacteriana y fúngica agudas. 



09 Ampollas en el postoperatorio inmediato 890

Miscelánea

En la muestra de la histología, se objetiva un despegamiento dermo-epidérmico y edema dérmico, sin infiltrado 
inflamatorio, sugiriendo la existencia de cambios secundarios a isquemia tisular (figura 2); inmunofluorescencia directa 
negativa. 
Por posterior disminución de la agudeza visual y oftalmoplejía del ojo derecho, se realiza una resonancia magnética 
que evidenció captación de nervio óptico y músculos extraoculares, de probable origen isquémico, compatibles con 
síndrome compartimental orbitario (figura 2).

Diagnóstico
Ampollas de origen mixto por sobrecarga hídrica y decúbito prono prolongado, junto con síndrome compartimental 
orbitario

Tratamiento
Por nuestra parte, se realizó tratamiento de soporte de las lesiones cutáneas con fomentos con sulfato de zinc 0.1 %, dos 
veces al día. A continuación, ácido fusídico en crema y cobertura con Linitul. 
No se realizó descompresión quirúrgica del ojo derecho por haber pasado excesivo tiempo desde el diagnóstico.

Evolución
El paciente presentó una evolución favorable de las lesiones cutáneas, con resolución de las mismas, sin afectación 
vascular de miembros superiores, pero finalmente perdió la visión del ojo afecto.
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Comentario1-4

Entre las principales complicaciones derivadas de la posición en decúbito prono de las cirugías espinales destacan la 
pérdida de visión y el síndrome compartimental de extremidades. En la región ocular, la disminución de la agudeza visual, 
oftalmoplejía y/o ptosis pueden ser secundarias a un mecanismo de aumento de presión en las estructuras periorbitarias 
que se traducen en un síndrome compartimental isquémico. Contribuyen la presión ejercida, el tiempo quirúrgico, los 
volúmenes de fluidoterapia infundidos y la anemia e hipotensión intraoperatorias. El síndrome compartimental se define 
como un aumento de la presión en el miembro afecto mayor que su presión de perfusión y su principal síntoma es 
el dolor desproporcionado, con casos de formación de ampollas. Entre las causas no traumáticas, encontramos los 
mecanismos de compresión celular derivados tanto de la posición prolongada como el acúmulo de gran volumen de 
fluido, que resultan finalmente en la isquemia y pérdida de la extremidad. En este caso, proponemos un mecanismo 
mixto de formación de ampollas.
En conclusión, las complicaciones derivadas de las cirugías en decúbito prono de larga duración pueden resultar en 
déficits y discapacidades permanentes en diferentes órganos, por lo que es importante su prevención y reconocimiento 
para buscar causas y proponer un manejo precoz adecuado del paciente.
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Figura 1. 
Ampollas tensas sero-hemáticas 
sobre base edematosa y 
superficie purpúrica, en ambas 
manos y brazo derecho.
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Figura 2. 
Imágenes histopatológicas 
muestran toma cutánea con 
separación epidérmica completa 
y cambios leves y superficiales 
de probable origen isquémico, 
que sugiere en primer término 
corresponder con un origen 
traumático. No se han visto 
elementos inflamatorios 
acompañantes, trombos ni 
vasculitis. Imagen de RM muestra 
una proptosis ocular derecha con 
engrosamiento difuso del músculo 
recto medial ipsilateral y muy sutil 
del recto lateral. No se aprecian 
datos de sangrado, signos de 
isquemia u otras alteraciones 
valorables de significación.
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Anamnesis
Mujer de 27 años derivada desde atención primaria, sin antecedentes médicos ni quirúrgicos. Sin tratamiento habitual. 
Consultó por presentar tumoración umbilical dolorosa de unos seis meses de evolución que sangraba periódicamente 
coincidiendo con la menstruación. La paciente refería tener ciclos menstruales regulares. No presentaba otra clínica 
cutánea ni sistémica a otro nivel. 

Exploración física
Se objetivó la presencia de un nódulo umbilical único de un cm de diámetro mayor, de color piel-violáceo, de consistencia 
elástica y bordes bien delimitados.

Exploraciones complementarias
En el examen dermatoscópico se observó ausencia de retículo sobre fondo violáceo uniforme. 
Se realizó toma de biopsia para filiar la lesión responsable con resultados sugestivos de endometriosis. 

Diagnóstico
Endometriosis umbilical primaria.

Tratamiento
Ante la clínica de dolor y sangrado cíclico se decidió la intervención quirúrgica con exéresis radical del nódulo. 
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Evolución
La paciente hasta el momento actual no ha presentado recidiva de la lesión. 

Comentario
La endometriosis se define como un proceso invasivo, no neoplásico que se produce por presencia de endometrio activo 
fuera de la cavidad endometrial1. Es más frecuente en mujeres jóvenes en edad fértil y de raza blanca. Las localizaciones 
extragenitales y extrapelvianas son infrecuentes. La endometriosis umbilical puede ser primaria o secundaria más 
frecuentemente, sobre cicatrices de laparotomías o cesáreas2. La clínica principal es una tumoración a nivel umbilical 
de color piel o azul- violáceo, bien definida y de consistencia sólida, que puede producir dolor, onfalitis de repetición y 
ocasionalmente sangrado coincidiendo con el ciclo menstrual3. El diagnóstico definitivo es histológico y el tratamiento 
de elección cuando es posible es quirúrgico4. La endometriosis es una patología infradiagnosticada, con importante 
repercusión en la calidad de vida5. Es importante pensar en endometriosis umbilical o nódulo de Villar, que, aunque poco 
frecuente, es la forma más frecuente de endometriosis cutánea, tratándose además de una forma fácilmente abordable 
quirúrgicamente.
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Figura 1. 
Nódulo umbilical 
correspondiente a 
endometriosis umbilical 
primaria. 
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Anamnesis
Niña de 5 años que consulta por lesiones palmares pruriginosas desencadenadas tras el contacto con agua, 
desapareciendo con el secado de las manos. El inicio de la sintomatología comenzó a los 5 días del diagnóstico de 
neumonía por COVID-19 con PCR positiva para SARS-CoV-2. Negaba consumo de fármacos previos al inicio de la 
clínica. No presentaba antecedentes de dermatitis atópica ni otros antecedentes de interés. 

Exploración física
A la exploración física no se evidenciaron alteraciones palmares en primera instancia.

Exploraciones complementarias
Se realizó test de inmersión en agua durante 2 minutos, con aparición de prurito asociado a pápulas blanquecinas 
afectando principalmente a las eminencias tenar e hipotenar de forma bilateral, con mínima afectación de dedos (figura 
1).

Diagnóstico
Con los cambios vistos tras el test de inmersión se diagnosticó de queratodermia acuagénica.

Tratamiento
Como tratamiento se pautaron medidas higiénicas evitando la exposición prolongada al agua en la medida de lo posible.
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Evolución
Un mes después, en la revisión, se constató resolución completa de la clínica sin aparición de lesiones tras inmersión 
en agua.

Comentario1-5

La queratodermia acuagénica es una enfermedad caracterizada por la aparición de pápulas blanquecinas en 
empedrado en las palmas tras la exposición al agua. Los hallazgos histopatológicos sugieren una posible disfunción de 
las glándulas sudoríparas como causa y los desencadenantes conocidos incluyen la fibrosis quística, la hiperhidrosis y 
los antiinflamatorios no esteroideos; todos los cuales alteran las concentraciones de iones a nivel sudoríparo. 
Hasta ahora, los informes de queratodermia acuagénica durante la pandemia de COVID se han limitado a una asociación 
con una mayor frecuencia de lavado de manos. Esto no explica por sí solo la aparición de novo junto con el inicio de clínica 
COVID ni la resolución de la clínica cutánea tras la resolución del COVID de este caso. Estudios anatomopatológicos 
de pacientes con COVID-19 han descrito un infiltrado linfocítico periecrino junto con inmunohistoquímica positiva para 
SARS-CoV-2 en glándulas ecrinas. Esto sugiere un posible vínculo patogénico entre SARS-CoV-2 y la disfunción de las 
glándulas sudoríparas, que a su vez podría resultar en síntomas transitorios de queratodermia acuagénica durante el 
curso de la enfermedad.
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Figura 1. 
Pápulas blanquecinas en 
eminencias tenar e hipotenar 
en mano izquierda (A) y 
derecha (B), dando un aspecto 
en empedrado a las palmas. 
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Anamnesis
Paciente varón, 70 años, con antecedentes personales de rinoconjuntivitis alérgica, infección crónica por VHB y 
gammapatía monoclonal IgG-k de significado incierto, acude por lesiones cutáneas pruriginosas de predominio en 
tronco de un año y medio de evolución, diagnosticadas en otro centro de Dermatitis atópica del adulto. No antecedentes 
de dermatitis atópica. No prurito en convivientes. Actualmente jubilado, hace labores de jardinería y agricultura. No 
tratamientos habituales en el momento de la anamnesis. Mejoría parcial con pauta de corticoides orales y tópicos y 
antihistamínicos, pero recaídas frecuentes cuando retirada de los mismos. 

Exploración física
Pápulas cupuliformes en tronco posterior. 0.5 cm, algunas con umbilicación central. Xerosis y excoriaciones asociadas. 
No signo de Dennie-Morgan. No hiperlinearidad palmar. No dartros. No otros signos de atopia. 

Exploraciones complementarias
Con la sospecha clínica de papulosis linfomatoide vs histiocitosis vs infiltración específica, se realizaron analítica y 
biopsia. 
Analítica: Hemograma, bioquímica y coagulación normal. IgE 247. Proteinograma: componente monoclonal en gamma 
de 1200 mg/dl (IgG- Kappa)
Se realizaron dos biopsias punch 5 mm de dichas lesiones, resultando en acumulo focal de histiocitos en dermis reticular, 
junto a eosinófilos y abundante celularidad linfoide con formación de folículos linfoide con centro germinal. 
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Ocasionales células gigantes multinucleadas. inmunohistoquímica S100+, CD1a+, CD 68+ y CD 163+ y langerina negativo.
Con dichos resultados, nos planteamos como diagnostico diferencial la histiocitosis de células indeterminadas, por lo 
que pedimos Body-TC y Tc cerebral, visualizándose como único hallazgo micro-nódulos pulmonares.

Diagnóstico
Histiocitosis de células indeterminadas generalizadas

Tratamiento
Remitimos a S. de Hematología en su centro de referencia. Iniciamos PUVAterapia con mejoría de prurito y resolución 
de lesiones. 

Evolución
Mejoría tras PUVAterapia. 

Comentario1-4

Las histiocitosis de células indeterminadas es un trastorno proliferativo histiocítico poco frecuente que presenta rasgos 
inmunofenotípicos de HCL y no-HCL. Existen dos variantes clínicas: generalizada y solitaria. La distribución típica de las 
lesiones es en tronco y extremidades, aunque también se han observado en los genitales y en la región cefálica. 
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Los pacientes pueden experimentar una regresión parcial o completa de las lesiones, pero algunas muestran formas 
progresiva, con afectación mucosa, ósea y ocular. Se han diagnosticado algunos casos asociados a neoplasias malignas 
hematológicas. En la histopatología, suele apreciarse un infiltrado histiocítico monomorfo distribuido por dermis reticular, 
con positividad para S100 y CD1a, así como marcadores histiocíticos no- HCL típicos, como CD68, CD 163 y HAM56. 
Sin embargo, no expresan langerina (CD207). Normalmente este cuadro no requiere tratamiento. Si existen lesiones 
cutáneas extensas (>50 % SCT) desfigurantes, sin tendencia a la autorresolución y persistencia mayor de 6 meses, el 
tratamiento de elección es la quimioterapia
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Figura 1. 
Pápulas cupuliformes en 
región posterior de espalda. 
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Figura 2. 
Pápulas cupuliformes en 
región posterior de espalda. 
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Anamnesis
Varón caucásico de 11 meses que acude a consulta del servicio de Dermatología por un parche de cabello de color 
diferente al resto del pelo.
El paciente no presenta ninguna otra enfermedad hasta el momento, presentado hitos del desarrollo infantil normales 
hasta el momento. No tiene alergias medicamentos conocidas y como único tratamiento toma vitamina D. No existen 
antecedentes familiares con procesos similares. La madre no refiere ingesta de tóxicos durante el embarazo, ni 
infecciones ni traumas, teniendo un adecuado control del embarazo.

Exploración física
El paciente presenta un adecuado desarrollo para su edad. Presenta en región occipital una zona de pelo más oscuro 
que el resto del cabello, sin observarse ninguna lesión en la piel subyacente (figura 1, figura 2). No existían diferencias 
entre el grosor y longitud del cabello entre ambas regiones. La exploración del resto del cuerpo no revela ningún dato 
relevante, no anormalidades en la piel, uñas y dientes. 

Exploraciones complementarias
Se realiza un examen dermatoscópico de la región afectada resultando similar a la de las zonas adyacentes con color 
de cabello más claro.
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Diagnóstico
Heterocromía del cabello aislada.

Tratamiento
Se consensua con la familia revisiones anuales al servicio para la vigilancia de lesiones subyacentes a esa área de 
heterocromía.

Evolución
Desde su diagnóstico en 2019, el paciente ha acudido a consulta anualmente, persistiendo el área de cabello más oscuro 
que el resto del pelo, sin observarse lesiones subyacentes. 

Comentario
El paciente presenta una Heterocromía del pelo siendo el resto de la exploración normal. La presencia de 
heterocromía en el cabello puede ser considerada como fisiológica si presenta una distribución simétrica. Mientras 
que distribuciones asimétricas pueden suponer un trastorno latente, entre los cuales pueden ser trastornos genéticos, 
deficiencias nutricionales (hierro, cobre, Vitamina B12), trastornos metabólicos (homocistinuria, fenilcetonuria)3, tóxicos, 
medicamentos, nevus melanocíticos, vitíligo, albinismo o poliosis1,4. La heterocromía del cabello puede ser clasificada 
como parcheada, segmental o difusa2. La segmentada consiste en varias tonalidades de pelo dentro del mismo tallo, 
mientras que la difusa presenta una distribución esporádica de las dos tonalidades. 
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En este caso, pertenece a un caso de heterocromía parcheada, mayoritariamente debido a alteraciones genéticas. 
El mosaicismo pigmentario constituye un conjunto de enfermedades que combinan áreas más hipopigmentadas o 
hiperpigmentadas con la piel normal, normalmente siguiendo las líneas de Blaschko, producido por una alteración en 
los genes responsables de la pigmentación4. 
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Figura 1. 
Parche heterocrómico de cabello 
mostrando una coloración más 
oscura respecto al resto del 
cabello localizado en región 
occipital izquierda en un niño 
varón de 3 años.
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Figura 2. 
Piel sana subyacente al parche 
heterocrómico de cabello en un 
niño de 3 años.
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Anamnesis
Varón de 28 años, raza blanca, sin alergias medicamentosas conocidas, fumador de 20 cigarros al día, panadero 
de profesión y con antecedentes de acné vulgar leve en la adolescencia. No presentaba antecedentes quirúrgicos, 
antecedentes familiares dermatológicos, viajes recientes a lugares exóticos ni tratamiento crónico. 
Consultó por un cuadro de lesiones rojizas sobreelevadas en región facial, auricular y cervical, de tres meses de 
evolución e inicio abrupto. Las lesiones aumentaron de tamaño y número de forma progresiva, evolucionando a 
cicatrices deprimidas. En lesiones aisladas, localizadas en párpado superior e inferior derecho, barba y frente, presentó 
episodios intermitentes de inflamación, dolor y supuración. Recibió tratamiento con Adapaleno/Peróxido de Benzoilo 
en gel, sin mejoría. 
No presentaba afectación palmoplantar, de zonas mucosas, intertriginosas, seborreicas, anejos ni enrojecimiento 
cutáneo súbito. A la anamnesis por órganos y sistemas no presentaba episodios febriles, afectación ocular, tos, disnea, 
dolor torácico, sudoración nocturna, síndrome constitucional, debilidad muscular, artralgias ni artritis.

Exploración física
En región facial (frente, mejillas, párpados y barba), pabellones auriculares y regiones laterales del cuello presentaba 
numerosas (>20) pápulas eritemato-parduzcas, de forma variable (redondeadas, elipsoidales e irregulares), de 0,3 a 0,9 
cm de diámetro, no infiltradas, de superficie abollonada, algunas lisas y otras ásperas, cubiertas por escamas centrales 
en forma de láminas gruesas blanco-amarillentas adherentes. 
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En párpado inferior y superior derecho y vertiente nasal izquierda, la superficie de algunas pápulas estaba cubierta 
por un exudado purulento semisólido. Presentaban unos bordes netos, un contorno variable (regular e irregular), una 
consistencia firme y un aspecto global granulomatoso. (figura 1. A-B). 
Asimismo, asociadas a las lesiones anteriores, presentaba numerosas (>30) cicatrices milimétricas, atróficas, no 
infiltradas, algunas con una superficie deprimida puntiforme y otras de aspecto crateriforme, la mayoría de morfología 
irregular y con unos bordes netos y eritematosos. Presentaban un fondo limpio, salvo lesiones aisladas en ambas mejillas, 
que contenían costras serosas amarillentas. (figura 1. C). Tanto las pápulas como las cicatrices se agrupaban de forma 
aleatoria y seguían una distribución bilateral y simétrica. 
No se apreciaban pústulas, nódulos, comedones, fístulas ni telangiectasias. En la diascopia no se observaron cambios 
cromáticos significativos. En la exploración física general no se objetivaron adenopatías ni organomegalias. 

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia cutánea en sacabocados, una analítica con hematimetría, bioquímica (incluyendo función 
hepática, renal, niveles séricos de calcio, 25-hidroxi-vitamina D y enzima convertidora de angiotensina), QuantiFERON®-
TB-Gold, serología (VIH, sífilis y virus hepatotropos) y se solicitó una radiografía de tórax. 
En el estudio histopatológico con hematoxilina-eosina, la epidermis se encontraba preservada. A nivel dérmico, 
presentaba granulomas con áreas de necrosis caseificante central, rodeadas por un infiltrado denso de histiocitos 
epitelioides dispuestos en empalizada, células gigantes multinucleadas (tanto de tipo cuerpo extraño como Langhans), 
linfocitos y células plasmáticas; así como un infiltrado linfocitario intersticial y perifolicular. 
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Los granulomas se disponían en relación con folículos pilosos dilatados y fistulizados. No se observaron cuerpos 
extraños ni bacilos ácido alcohol resistentes, estructuras fúngicas ni amastigotes con las tinciones histoquímicas de 
Ziehl-Neelsen, PAS (Periodic acid–Schiff), Grocott y Giemsa. (Figura 2). 
Los resultados analíticos estaban dentro de límites normales. La serología y el QuantiFERON®-TB-Gold fueron negativos. 
En la radiografía de tórax no se observaron alteraciones de significado patológico. 

Diagnóstico
Basándonos en las características clínicas de las lesiones, nos planteamos el diagnóstico diferencial con cuadros 
cutáneos que cursen con lesiones granulomatosas faciales: sarcoidosis cutánea, rosácea granulomatosa, lupus 
miliar diseminado facial, infecciones (lupus vulgar, micobacteriosis atípica, micosis, leishmaniosis y sífilis), dermatitis 
granulomatosa periorificial y, en última instancia, acné inflamatorio. 
La variante micropapular de la sarcoidosis se puede manifestar con una clínica similar a nuestro caso1,2. Sin embargo, ante 
una analítica normal (incluidos los niveles de calcio, 25-hidroxi-vitamina D y enzima convertidora de angiotensina), una 
radiografía de tórax sin adenopatías hiliares bilaterales ni neumopatía intersticial, una diascopia sin cambios cromáticos 
y una histología en la que no se objetivaron granulomas sarcoideos, el diagnóstico de sarcoidosis era poco probable.
El sexo masculino, la ausencia de datos clínicos como enrojecimiento cutáneo súbito y telangiectasias, la formación 
de cicatrices, la presencia de granulomas con necrosis caseosa y la ausencia de Demodex folliculorum en la muestra 
histológica, no apoyaban el diagnóstico de rosácea granulomatosa3. 
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La ausencia de clínica sistémica, un resultado negativo en el QuantiFERON®-TB-Gold y la serología y la ausencia de 
microorganismos en las tinciones histoquímicas, nos hicieron descartar un proceso infeccioso4. 
La edad del paciente, la raza blanca, la localización de las lesiones y una histología con granulomas necrotizantes, no 
reforzaban el diagnóstico de dermatitis granulomatosa periorificial5. 
La ausencia de comedones, pústulas, nódulos y la presencia de un infiltrado granulomatoso necrotizante en la muestra 
histológica, nos hicieron descartar un acné inflamatorio6. 
Finalmente, aunando criterios clínico-patológicos, se estableció el diagnóstico de lupus miliar diseminado facial.

Tratamiento
Se inició tratamiento con Prednisona 30 mg, con una pauta descendente. Posteriormente, tras completar el estudio 
diagnóstico, se instauró Doxiciclina, 200 mg/día, durante tres meses, y luego, Isotretinoína, 20 mg/día, hasta la actualidad. 

Evolución
Tras el tratamiento inicial con Prednisona se observó una discreta mejoría en las lesiones preexistentes, pero continuaban 
apareciendo lesiones nuevas. Tras finalizar tres meses de tratamiento con Doxiciclina, se redujo la induración, el dolor y el 
número de nuevas lesiones, con persistencia de lesiones de aspecto cicatricial. Posteriormente, se instauró Isotretinoína 
20 mg/día (sin poder incrementarse a 40 mg/día por intolerancia a nivel de mucosas). En la actualidad se mantiene 
con Isotretinoína 20 mg/día y no presenta nuevas lesiones, pero sí persiste con cicatrices milimétricas de superficie 
deprimida (figura 1. D). 
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Comentario
El lupus miliar diseminado facial (LMDF) es una enfermedad granulomatosa idiopática rara que afecta principalmente 
a la piel del rostro7. La etiología es incierta. Se postula que el daño inicial mediado por el sistema inmunitario en el 
folículo piloso conduce a la ruptura subsiguiente del folículo y a una respuesta granulomatosa a sus componentes8. 
Suele comenzar de forma abrupta, con pápulas o nódulos rojos, amarillos, pardos o de color piel, que se distribuyen 
simétricamente7,9–12. La afectación extrafacial (axilar, cuello y tronco) es poco común13,14. El diagnóstico diferencial 
incluye sarcoidosis, rosácea granulomatosa, dermatitis periorificial e infecciones (especialmente tuberculosis cutánea, 
micosis, micobacteriosis atípica, leishmaniosis y sífilis)4,8,15–16. En la histología, la presencia de necrosis caseosa en 
relación con folículos pilosos, en ausencia de microrganismos, y con un contexto clínico adecuado, es sugestiva de 
LMDF17. No existe un tratamiento estandarizado. Las opciones más empleadas son los corticoides orales, tetraciclinas, 
isotretinoína oral y dapsona. El tratamiento temprano puede reducir el riesgo de cicatrices significativas. La evolución 
natural de la enfermedad suele ser la involución espontánea durante meses o años, dejando cicatrices potencialmente 
desfigurantes7,18–20.
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Figura 1. 
Lupus miliar diseminado facial. 
A-B) Numerosas pápulas 
eritemato-parduzcas en región 
facial, de distribución bilateral 
y aspecto granulomatoso. C) 
Cicatrices de bordes eritematosos 
con depresiones puntiformes y 
crateriformes. D) Cicatrices de 
color piel sin lesiones activas, tras 
dos meses de tratamiento con 
Isotretinoína 20 mg/día. 
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Figura 2. 
Hallazgos histológicos en el lupus 
miliar diseminado facial (H-E). A) 
Folículo piloso desestructurado 
y rodeado por un infiltrado 
inflamatorio (4X). B) Granuloma 
con necrosis caseosa central 
e histiocitos dispuestos en 
empalizada (10X). C) Infiltrado 
denso constituido por histiocitos 
epitelioides, linfocitos, células 
plasmáticas y células gigantes 
multinucleadas (20X). D) Área de 
necrosis caseosa rodeada por 
histiocitos epitelioides (20X). 
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Anamnesis
Varón de 17 años sin antecedentes personales de interés que acudió a consulta de dermatología por presentar desde 
hacía 2 meses fragilidad capilar junto a unas formaciones blanquecinas en el cabello, las cuales no se desprendían 
al traccionarlas. No refería síntomas asociados ni convivientes afectados. No lo ponía en relación con ningún agente 
externo, aunque al ser interrogado, reconocía que usaba secador y fijador para peinarse, habitualmente varias veces al 
día, y que tenía el tic de manipular la zona afectada. Tras raparse el pelo hasta en 2 ocasiones, las lesiones volvieron a 
reaparecer de forma progresiva con el crecimiento del cabello.

Exploración física
A la exploración presentaba en región parietal, con predomino en lado derecho, múltiples nódulos blanquecinos 
adheridos a cada uno de los tallos pilosos (figura 1A), sin desprenderse a la tracción. Se apreciaba también ligera pérdida 
de densidad capilar en esa zona sin afectación de la piel subyacente. No datos de pediculosis. Con dermatoscopia se 
veía con más detalle cómo estas formaciones blanquecinas estaban firmemente adheridas a lo largo de los tallos pilosos 
(figura 1B).

Exploraciones complementarias
Se cogió una muestra para cultivo de hongos el cuál fue negativo y también una muestra para estudio con microscopio 
óptico, observándose varios tallos pilosos con desflecamiento, fragmentación de fibras corticales y deformidad de la 
vaina externa (figura 2).
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Diagnóstico
Tricorrexis nodosa (TN), en relación con manipulación del cabello y uso frecuente de secador.

Tratamiento
Se dieron pautas de cuidado capilar con insistencia en no manipulación, dejar de usar secador para peinarse y además 
se recomendó usar un acondicionador para cuidado del cabello.

Evolución
Tras cortarse el pelo, evitar manipulación y dejar de usar secador y fijador de forma habitual, el cuadro remitió por 
completo, con recuperación de la densidad y vitalidad del pelo.

Comentario1-4

La TN es una de las anomalías estructurales del cabello más frecuentes, caracterizándose clínicamente por la presencia 
de nódulos blanquecinos en los tallos pilosos, los cuales corresponden a fracturas en las que las fibras corticales y 
sus fragmentos se proyectan hacia afuera. En el estudio con microscopio óptico se aprecian roturas desiguales que 
corresponden a proyecciones de material cuticular en forma de “palo de escoba” o “pinceles enfrentados” como se 
aprecia en el paciente de este caso. La TN puede ser congénita o adquirida, siendo más frecuente en sujetos de raza 
negra debido a las características estructurales del tallo piloso. 
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La forma más frecuente es adquirida, debido a traumatismos repetidos por manipulación y uso de secador y plancha de 
pelo, además del uso de ciertos productos químicos capilares. La TN congénita puede verse en niños con discapacidad 
intelectual, aciduria argininosuccínica o citrulinemia. En cuanto al diagnóstico diferencial, se deben considerar 
infecciones fúngicas como la piedra blanca o la tiña capitis, infestaciones como la pediculosis, estados descamativos, o 
la tricotilomanía. El tratamiento consiste en eliminar el factor agresor, lo que en la mayoría de los casos basta para revertir 
el cuadro, como así fue en el paciente de este caso.
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Figura 1. 
Presentación clínica. 
A) Múltiples nódulos 
blanquecinos en los tallos 
pilosos de región parietal 
derecha. B) Detalle con 
dermatoscopia, apreciándose 
varios nódulos intermitentes a 
lo largo de cada tallo piloso. 
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Figura 2. 
Imagen con microscopio 
óptico. Se aprecia 
fragmentación de las fibras 
corticales del tallo piloso con 
desflecamiento, dando imagen 
de “pinceles enfrentados” 
(puntas de flecha).
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Anamnesis
Niño de 12 años sin antecedentes médicos ni dermatológicos de interés, que consulta por aparición de un rash cutáneo 
de 5 días de evolución. El exantema se inició en extremidades inferiores y progresivamente se extendió a tronco y 
miembros inferiores, respetando cara y cuero cabelludo. Las lesiones eran asintomáticas. Aproximadamente 48 horas 
antes del inicio de las mismas, había presentado un cuadro infeccioso autolimitado de fiebre, cefalea y vómitos. 
No refería la realización de ningún viaje reciente ni la introducción de ningún fármaco nuevo. Los convivientes no 
presentaban lesiones similares. Desde el inicio de las lesiones no había presentado fiebre, disnea, vómitos o cambios 
en el aspecto de la orina. 

Exploración física
A la exploración física se apreciaban máculas eritemato-anaranjadas, puntiformes, con tendencia a confluir en lesiones 
subcentimétricas no palpables, que no desaparecían a la digitopresión localizadas en extremidades inferiores, tronco 
anterior y extremidades superiores (figura 1). A la dermatoscopia con luz polarizada mostraban punteado rojizo oscuro 
sobre fondo anaranjado. No se observaban lesiones en palmas, plantas, mucosas ni cuero cabelludo. El paciente se 
encontraba afebril y con buen estado general. 

Exploraciones complementarias
Se realizaron pruebas analíticas incluyendo hemograma, bioquímica y estudio de coagulación que resultaron normales. 
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Los anticuerpos antinucleares (ANA) fueron negativos. Las serologías mostraron positividad para IgM de citomegalovirus 
(CMV), siendo negativas para virus de la hepatitis B y C (VHB y VHC), virus de inmunodeficiencia humana (VHI), parvovirus 
B19, virus de Epstein Barr (VEB), rubeola y sarampión. El análisis de orina fue normal. La biopsia cutánea mostró un 
infiltrado linfocitario perivascular superficial y profundo, con engrosamiento de endotelios y extravasación de hematíes, 
así como leve degeneración vacuolar de la capa basal (figura 2). 

Diagnóstico
Exantema viral dermatosis purpúrica pigmentaria.

Tratamiento
Dado que el paciente se encontraba asintomático y que las lesiones eran estables, se decidió abstención terapéutica.

Evolución
Las lesiones del paciente se resolvieron espontáneamente 10 días después. No volvió a presentar fiebre o síntomas 
infecciosos.

Comentario
Los agentes infecciosos pueden afectar los vasos sanguíneos, bien sea de forma directa, o bien de forma indirecta 
inmunomediada, generando un amplio espectro de manifestaciones cutáneas1. 
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Es necesario integrar los hallazgos clínicos, histológicos, analíticos y de imagen para distinguir entre verdaderas vasculitis 
y pseudo-vasculitis2. En este último caso, las lesiones cutáneas equimóticas no palpables se producen por micro-
hemorragias secundarias a incompetencia vascular. A nivel histológico, corresponden a extravasación de hematíes 
con un infiltrado linfocitario perivascular sin necrosis fibrinoide ni leucocitoclasia, hallazgos similares a las dermatosis 
purpúricas pigmentarias3. Pueden aparecer tras picaduras de artrópodos, reacciones medicamentosas o infecciones 
virales, como en el caso del exantema purpúrico en guante y calcetín por parvovirus B194. Presentamos un caso de 
exantema purpúrico de origen viral con serología positivas para CMV, cuya distribución generalizada hace necesario el 
diagnóstico diferencial con dermatosis purpúricas pigmentarias idiopáticas o vasculitis post-infecciosas. 
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Figura 1. 
Máculas eritemato-
anaranjadas de pequeño 
tamaño y no confluentes en 
tronco y extremidades. 
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Figura 2. 
Biopsia incisional, 
hematoxilina-eosina. Infiltrado 
inflamatorio perivascular 
superficial y profundo 
(A). Detalle del infiltrado, 
constituido principalmente 
por linfocitos, con hematíes 
extravasados y mínima 
degeneración de la capa 
basal (B).  
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Anamnesis
Mujer de 68 años, caucásica, fototipo III, con antecedentes de hipertensión, diabetes autoinmune latente del adulto 
e hipotiroidismo de Hashimoto, que acudió a la consulta de Dermatología por máculas hiperpigmentadas faciales 
asintomáticas de unos 5 años de evolución que empeoraron durante el último verano a pesar de usar fotoprotección. 
Refería aplicación de varias cremas cosméticas, pero no había realizado ningún tratamiento tópico. Además, comentaba 
regresión progresiva de la línea de implantación del cuero cabelludo y alopecia de las cejas con anterioridad a las 
lesiones faciales.

Exploración física
En región malar, de manera bilateral y simétrica, presentaba máculas puntiformes hiperpigmentadas marrones 
alternadas con otras eritematovioláceas (figura 1A). La dermatoscopia de las lesiones faciales revelaba una pigmentación 
perifolicular y un patrón moteado con puntos grisáceos (figura 1B). También se objetivaba una regresión de la línea de 
implantación del cuero cabelludo y una pérdida capilar bilateral de las cejas (figura 1C). La dermatoscopia de la región 
frontotemporal mostraba ausencia de aberturas foliculares con hiperqueratosis de los pelos terminales.
A la exploración llamaba la atención la afectación de axilas y cuello. En axilas presentaba máculas hiperpigmentadas 
de distribución reticular, además de alopecia no provocada por depilación (figura 2A). En laterales cervicales se 
evidenciaban pápulas violáceas y máculas hiperpigmentadas lineales que seguían la distribución de los pliegues 
(figura 2B).
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Exploraciones complementarias
Se realizaron en total tres biopsias: de las máculas pigmentadas faciales, de las pápulas violáceas cervicales y del área 
de alopecia frontotemporal.
La histología de las lesiones faciales mostró una dermis superficial con elastosis actínica, dilatación vascular y a nivel 
papilar salpicados histiocitos melanófagos, cuerpos coloides focalmente coalescentes y un discreto infiltrado parcheado 
linfocitario perivascular. La piel estaba tapizada por una epidermis adelgazada ortoqueratósica.
El examen histológico de las lesiones cervicales demostró una fibrosis llamativa de la dermis superficial con dilatación 
vascular y un moderado infiltrado inflamatorio linfohistiocitario con abundantes melanófagos de disposición en banda. 
La epidermis presentaba áreas con hiperqueratosis, acantosis irregular, ligera espongiosis y signos de erosión y rascado 
agudo con depósito subepitelial de fibrina en porciones centrales.
En la biopsia del área frontotemporal se observó una estela fibrosa y pérdida de la densidad folicular.

Diagnóstico
En base a los hallazgos clínicos, dermatoscópicos, histológicos y el marcado componente autoinmune de nuestra 
paciente, se estableció el diagnóstico de liquen plano pigmentoso (LPP) asociado a alopecia frontal fibrosante (AFF). 
Otras entidades que se consideraron en un principio en el diagnóstico diferencial fueron la pseudoocronosis exógena, 
la dermatitis de contacto pigmentaria y el melasma.
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Tratamiento
Se inició tratamiento tópico con tacrólimus pomada cada 24 horas e hidrocortisona aceponato crema cada 24 horas 
en caso de prurito sobre las lesiones pigmentadas; además de minoxidil 5% cada 12 horas en cuero cabelludo y 
fotoprotección estricta.

Evolución
La paciente está respondiendo lentamente al tratamiento, por lo que puede ser interesante la realización de pruebas de 
contacto y asociar un tratamiento despigmentante.

Comentario
El LPP es una variante rara de liquen plano que se caracteriza por máculas hiperpigmentadas distribuidas de manera 
bilateral y simétrica en áreas fotoexpuestas y flexuras, principalmente en cara y cuello. Generalmente son asintomáticas, 
aunque en ocasiones pueden causar prurito o sensación urente. Es más común en sujetos de mediana edad con 
fototipos oscuros (IV-V).1,2

La AFF es una variante del liquen plano pilar que afecta especialmente a mujeres caucásicas posmenopáusicas con 
características superponibles a las de nuestra paciente. Curiosamente, de forma reciente se ha asociado con el uso 
frecuente de filtros solares.3,4
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La AFF influye negativamente en la calidad de vida de las pacientes y su asociación con el LPP puede empeorar aún más 
su impacto psicológico. Aunque esta asociación es rara en mujeres caucásicas, los dermatólogos deben ser conscientes 
de esta asociación también en sujetos con fototipos claros para dirigir mejor el diagnóstico y tratamiento. Ante una 
paciente con pigmentación liquenoide facial es importante una exploración minuciosa que confirme la presencia 
de alopecia fibrosante incipiente y que valore otras regiones típicamente afectadas, como las flexuras; facilitando el 
diagnóstico diferencial con otras entidades como la dermatitis de contacto pigmentaria fotoinducida, que se manifiesta 
de forma similar en zonas fotoexpuestas.5
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Figura 1. 
Nótese la afectación de áreas 
fotoexpuestas, asociadas a 
alopecia frontotemporal y de 
cejas.
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Figura 2. 
Imagen con microscopio 
óptico. Se aprecia 
fragmentación de las fibras 
corticales del tallo piloso con 
desflecamiento, dando imagen 
de “pinceles enfrentados” 
(puntas de flecha).
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Anamnesis
Varón de 68 años que consultó por lesiones a nivel axilar de unos 10 años de evolución con ligero prurito de la zona y 
crecimiento progresivo.

Exploración física
Áreas eritemato-parduzcas, anulares, de 5 (figura 1) y 7 (figura 2 y 3) centímetros de diámetro mayor, con crecimiento 
centrífugo en ambas regiones axilares y alguna lesión satélite similar. Observamos un área central con signos de atrofia 
cutánea y pigmentación postinflamatoria. Ausencia de lesiones en el resto del tegumento ni a nivel de mucosas.

Exploraciones complementarias
Ante este cuadro clínico se decidió la toma de una biopsia cutánea que fue informada de la siguiente manera: 
Degeneración hidrópica de la capa basal epidérmica, presencia de melanófagos e infiltrado linfohistiocitario en la dermis 
papilar superficial hallazgos compatibles con liquen plano pigmentado. 
Realizamos entonces una serología que incluía virus hepatotropos que resultó normal.

Diagnóstico
Liquen plano pigmentado invertido.
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Tratamiento
Propusimos a nuestro paciente un tratamiento corticoideo tópico de media potencia con furoato de mometasona 
durante 10 días, continuando, como mantenimiento, con tacrólimus al 0,1 %.

Evolución
Actualmente, tras tratamiento durante dos meses, las lesiones se encuentran estables.

Comentario1-3

El liquen plano pigmentado es una dermatosis que aparece en pacientes de mediana edad, siendo más frecuente en 
mujeres y población de piel oscura. La etiología es desconocida, aunque se ha relacionado con el virus de la hepatitis 
C y la fotosensibilización a distintas sustancias presentes en fragancias o cosméticos. Aparece como unas máculas 
pequeñas, ovaladas y de color marrón, ocasionalmente pruriginosas, que evolucionan de forma insidiosa a placas 
marrón-grisáceo, reticuladas y difusas. Se localiza, generalmente, en áreas fotoexpuestas, aunque también puede afectar 
al tronco y los miembros superiores. Menos frecuentemente, puede afectar a las mucosas y áreas intertriginosas como 
axilas o área inframamaria.  El principal diagnóstico diferencial a considerar es el eritema discrómico perstans, así como 
el eritema fijo medicamentoso, la amiloidosis macular, la urticaria pigmentosa, la dermatitis de Berloque, la melanosis 
de Riehl la pigmentación macular eruptiva idiopática y la hiperpigmentación por metales pesados. La dermatoscopia 
es una herramienta útil para el diagnóstico en la que observamos pigmentación en forma de puntos y glóbulos marrón-
grisáceos, las estrías de Wickham son poco frecuentes a diferencia del liquen plano.
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Figura 1. 
Axila izquierda con placa de 
liquen inverso pigmentado 
de unos 5 centímetros de 
diámetro mayor 
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Figura 2. 
Biopsia incisional, 
hematoxilina-eosina. Infiltrado 
inflamatorio perivascular 
superficial y profundo 
(A). Detalle del infiltrado, 
constituido principalmente 
por linfocitos, con hematíes 
extravasados y mínima 
degeneración de la capa 
basal (B).  
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Anamnesis
Mujer de 92 años que acudió a Urgencias por cuadro de malestar general, febrícula y lesiones cutáneas generalizadas 
no dolorosas y algo pruriginosas de 24 horas de evolución. Acababa de terminar una pauta semanal de cloxacilina 
indicada por sospecha de celulitis en miembro inferior izquierdo. 

Exploración física
A la exploración presentaba numerosas máculas, manchas y pápulas-placas eritematosas diseminadas en cara, 
cuello, escote, tronco anterior y raíz de miembros. Se observaba confluencia y aumento de intensidad del eritema en 
región de pliegues axilares (figura. 1), submamarios e inguinales, donde además podía visualizarse alguna pústula no 
foliculocéntrica salpicada. Además, se apreciaban áreas de erosión superficial en ambas zonas submamarias (Fig. 2) 
y alguna diana atípica distribuida por el abdomen. No se visualizaban ampollas ni alteraciones mucosas. El signo de 
Nikolski fue negativo.

Exploraciones complementarias
En el análisis sanguíneo solo se apreció un aumento de reactantes de fase aguda (con neutrofilia: 9.960/μL). Se realizó 
biopsia cutánea del abdomen, que mostró una pústula subcórnea con neutrófilos e infiltrado inflamatorio de linfocitos 
y eosinófilos en dermis superficial. 
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Diagnóstico
Se instauró el diagnostico de pustulosis exantemática generalizada aguda (PEGA) en base al antecedente farmacológico, 
la clínica y los hallazgos histopatológicos. 

Tratamiento
Se pautaron corticoides tópicos y un ciclo de corticoides sistémicos en pauta descendente, además de antipiréticos 
para control de la fiebre.

Evolución
Al día siguiente de instaurar el tratamiento la paciente mostraba disminución de la intensidad del eritema con aparición 
de cambios exfoliativos sobre las lesiones. A la revisión 5 días después mostraba un aclaramiento total de las lesiones.

Comentario
Se han descrito varios casos de solapamiento con el síndrome de Steven- Johnson (SSJ) y la necrólisis epidérmica 
tóxica (NET), sobre todo por antibióticos betalactámicos1. Hay discrepancia de si realmente existe un solapamiento de 
entidades o si son fases distintas, de hecho, tanto en la PEGA como en el SSJ/NET hay una queratinocitolisis inicial por 
acción de linfocitos T citotóxicos que luego se continúa con liberación de IL-8 (reclutándose neutrófilos) en la PEGA, o 
de TNF-α con activación del sistema FAS/FAS-L (produciendo apoptosis) en el SSJ/NET2. 
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A pesar de la presencia de erosiones y alguna diana atípica en nuestra paciente, la corta latencia farmacológica, la 
rápida resolución y la ausencia de mucositis y necrosis queratinocítica en la biopsia descartó la posibilidad de un 
solapamiento con un SSJ/NET. Las erosiones superficiales pudieron originarse por una probable confluencia pustular 
previa (pseudonikolsky), sin embargo, estas características clínicas y la aparición de lesiones dianiformes en un paciente 
con una PEGA nos deben hacer permanecer atentos a un posible solapamiento o evolución a un SSJ/NET. 
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Figura 1. 
Se aprecian placas 
eritematosas con alguna 
mácula y pápula eritematosa 
salpicada en raíces 
proximales de miembros 
superiores y a nivel de 
pliegues axilares, donde se 
acentúa el eritema. Se puede 
insinuar de forma sutil alguna 
pústula no foliculocéntrica a 
nivel axilar.
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Figura 2. 
Puede apreciarse una 
zona de erosión en región 
submamaria izquierda 
en probable relación a 
confluencia pustular previa. 
Nótese la intensificación del 
eritema en la región de los 
pliegues, con atenuación 
del mismo hacia la zona 
abdominal.
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Anamnesis
Mujer de 89 años con antecedentes de Ileostomía un año atrás, secundaria a diverticulitis complicada. Consultó por 
ulceración muy dolorosa con crecimiento progresivo en abdomen alrededor de inserción de ostoma. 

Exploración física
A la exploración se observó una úlcera periostomal de bordes bien delimitados de unos 8 centímetros de diámetro 
(figura 1), fondo con tejido de granulación, escaso exudado purulento, mal olor y leve eritema perilesional en el abdomen.

Exploraciones complementarias
La analítica sanguínea incluyendo hemograma, bioquímica y auto-anticuerpos no arrojó hallazgos relevantes. 
El cultivo para hongos, bacterias y micobacterias de tejido resultó negativo. El estudio dermopatológico resultó 
compatible con pioderma gangrenoso (PG).

Diagnóstico
Con todos estos datos, se realizó el diagnóstico de pioderma gangrenoso periostomal (PGP). 



20 “Doctor: ¡Como duele ese tubo!” 966

Miscelánea

Tratamiento
Se pautó tratamiento combinado con metilprednisolona 125 mg iv. durante 5 días seguido de una pauta descendente 
vía oral (v.o.) de prednisona a 30 mg diarios hasta alcanzar dosis de mantenimiento de 10 mg diarios y ciclosporina 
100 mg cada 12 horas v.o. Complementariamente se añadió amoxicilina/ácido clavulánico 875/125 mg cada 8 horas 
v.o. durante 2 semanas con cambio posterior a clindamicina 300 mg cada 12 horas v.o. durante 2 meses. También se 
realizaron curas locales con corticoides tópicos de alta potencia.

Evolución
Logró respuesta parcial al mes y completa a los 4 meses de tratamiento con reepitelización local y desaparición del 
dolor. 

Comentario
El PG es una dermatosis neutrofílica de causa incierta. El PGP es un subtipo infrecuente, habitualmente vinculado a 
enfermedad inflamatoria intestinal (EII) asociado a ostomía. Algunos estudios sugieren asociación entre la actividad de 
ambas, mediada por hiperactivación inmune e hiperproducción de citoquinas, particularmente el factor de necrosis 
tumoral alfa (TNF-alfa)1. En cambio, es excepcional la relación entre ostomas secundarios a patologías agudas -como 
diverticulitis- y PGP.
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Clínicamente puede iniciar como una pústula que se ulcera precozmente, muy dolorosa, de bordes violáceos y mal 
delimitados2. Suelen presentar fenómeno de patergia. Para el diagnóstico es necesaria alta sospecha clínica realizándose 
diagnóstico de exclusión.
Su manejo es especialmente complejo debido al ostoma. El tratamiento se basa en corticoides o inhibidores de la 
calcineurina tópicos en casos leves, pudiendo requerir corticoides y/o inmunosupresores sistémicos tanto clásicos 
-destacando la ciclosporina3- como inmunomoduladores dirigidos (TNF-alfa, IL-12/23) en casos graves/refractarios4. Si 
fuera factible, el cierre quirúrgico del ostoma puede lograr curación completa5.
Presentamos un caso excepcional de PGP asociado a diverticulitis.
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Figura 1. 
Imagen clínica de una 
paciente con pioderma 
gangrenoso periostomal. 
Úlcera de 8 centímetros de 
diámetro, fondo con tejido 
de granulación y leve eritema 
perilesional en abdomen.
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Anamnesis
Un varón de 67 años, diabético, dislipémico y con isquemia crónica de miembros inferiores, consultó en urgencias 
de Dermatología por lesiones cutáneas levemente pruriginosas en región facial de 15 días de evolución, de comienzo 
brusco a nivel frontal con extensión progresiva. Había realizado tratamiento con una crema de pimecrolimus al 1 % 
cada 24 horas sin mejoría. El paciente negó cambios en su historia farmacológica, contacto con plantas o aplicación 
de cosméticos tópicos antes de la aparición de las lesiones. Tampoco refirió debilidad muscular, fotosensibilidad, 
síndrome constitucional, síntomas B ni otra clínica sistémica. Respecto a la historia laboral, trabajó durante 30 años en 
hostelería con alta fotoexposición.

Exploración física
Presentó placas eritematodescamativas con algunas placas hiperpigmentadas en región frontal, parietal anterior, ambas 
sienes, dorso nasal y zona superior de mejillas, con respeto de párpados, zona retroauricular y región submentoniana 
(figuras 1 y 2). No presentaba otras lesiones en el resto de la superficie corporal.

Exploraciones complementarias
Se realizó una biopsia cutánea, una analítica sanguínea y de orina, sin hallazgos reseñables, con autoinmunidad y 
serologías negativas, y una radiografía de tórax sin alteraciones. La biopsia de una lesión de la mejilla mostró marcada 
hiperqueratosis, espongiosis, elastosis actínica y un infiltrado linfocitario perivascular superficial.
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Diagnóstico
Dermatitis actínica crónica.

Tratamiento
Hidrocortisona aceponato en crema cada 24 horas durante 15 días, fotoprotección y antihistamínicos orales a demanda.

Evolución
Tras el comienzo del tratamiento tópico y antihistamínicos orales presentó una mejoría inicial, con disminución de 
la descamación y buen control del prurito, pero sin resolución completa de las lesiones. En la exploración física se 
apreció una menor descamación y zonas con piel fina eritematosa de predominio en región facial superior, por lo que se 
sustituyó el tratamiento corticoide tópico por emolientes, con posterior resolución completa de las lesiones en 2 meses.

Comentario
La dermatitis actínica crónica (DAC) es una fotodermatosis idiopática, infrecuente, que suele afectar a varones mayores 
de 50 años con antecedentes de exposición solar intensa1,2. Su patogenia es desconocida, aunque algunas hipótesis 
postulan que la fotoexposición crónica produce cambios en moléculas endógenas que se comportan como alérgenos 
mientras que otras teorías defienden que la fotoexposición crónica puede provocar la sensibilización frente a alérgenos 
exógenos2-4. 
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Clínicamente la DAC se manifiesta con placas eritematodescamativas en zonas fotoexpuestas, con demarcación neta, 
que progresivamente puede afectar a zonas no fotoexpuestas y presentar liquenificación1,4,5. El diagnóstico es clínico, 
no obstante, la biopsia cutánea, el fototest, las pruebas epicutáneas y el fotoparche pueden ser útiles1,2. El diagnóstico 
diferencial de este caso incluyó la micosis fungoide, el lupus eritematoso cutáneo, el eccema de contacto alérgico, las 
reacciones farmacológicas y la fotoalergia, sin embargo, la morfología de las lesiones, su localización, la historia laboral 
y las pruebas complementarias apoyaron el diagnóstico de DAC. El tratamiento incluye fotoprotección, corticoides 
tópicos y orales, fototerapia, tacrolimus tópico, entre otros2,4.
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Figura 1. 
Placas eritematodescamativas, 
con algunas placas levemente 
hiperpigmentadas, localizadas 
en zona frontal, sien derecha, 
dorso nasal y región malar 
superior.
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Figura 2. 
Placas eritematodescamativas 
en zona frontoparietal, sienes, 
dorso nasal y zona superior de 
mejillas.
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Anamnesis
Mujer de 53 años que acude a Urgencias por dolor en hipocondrio izquierdo tras caída espontánea desde su propia 
altura. 
Se solicita la participación de Dermatología como parte del estudio multidisciplinar de la paciente, puesto que presenta 
desde la infancia lesiones cutáneas a nivel facial, lumbar y de parte proximal de miembros inferiores, junto con 
alteraciones ungueales y periungueales, que unidas a los antecedentes asociados de epilepsia y retraso mental hacían 
sospechar de un cuadro sindrómico de probable origen genético. 

Exploración física
Se identifican numerosas pápulas blanco-rosadas de entre 4 y 6 milímetros de diámetro que ocupan nariz, surcos 
nasogenianos, mejillas y mentón, sugestivas de angiofibromas (figura 1A). 
Asimismo, a nivel lumbar se observan dos placas eritematoparduzcas de aspecto verrucoso y morfología irregular, de 
forma bilateral y simétrica, correspondientes a parches de Shagreen (figura 1B).
Un total de tres manchas hipocrómicas de bordes netos y ausencia de componente descamativo, con un tamaño de 
entre 4 y 6 centímetros en el eje mayor, fueron halladas en cara externa de miembros inferiores y región glútea (figura 
1C).
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Por último, se describen pápulas rosado-violáceas de aspecto friable periungueales en pliegue lateral externo de primer 
dedo de mano izquierda, pliegue proximal de quinto dedo de pie derecho, pliegue lateral interno de primer dedo de pie 
derecho y pliegue lateral externo de primer dedo de pie izquierdo, asociando además de forma bilateral en primer dedo 
de ambos pies una importante onicodistrofia. Se reconocen, pues, como fibromas periungueales (figura 1D).

Exploraciones complementarias
Se realiza un análisis de sangre periférica que muestra una importante anemia (hemoglobina 6.4 g/dl). 
En base a lo anterior, se pide una tomografía computarizada abdominopélvica. En ella se evidencian varias masas 
renales bilaterales sugestivas de angiomiolipomas, y secundario a uno de ellos, en el riñón izquierdo se observa un 
extenso hematoma intrarrenal.
Para la filiación del cuadro sindrómico, se realiza una resonancia magnética cerebral que muestra varias tumoraciones 
subependimarias biventriculares compatibles morfológicamente con tuberomas, hamartomas o subependimomas. 
Además, se encuentra un quiste subaracnoideo frontal derecho y uno temporal izquierdo.

Diagnóstico
El conjunto de manchas hipocrómicas, angiofibromas faciales, parches de Shagreen, fibromas periunguales, 
angiomiolipomas renales y tumoraciones subependimarias llevan al diagnóstico definitivo de esclerosis tuberosa o 
enfermedad de Bourneville, puesto que se cumplen seis criterios mayores de la misma1. 
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Tratamiento
En primer lugar, se transfunden un total de cuatro concentrados de hematíes para lograr la estabilización hemodinámica 
de la paciente. Posteriormente, se realiza una arteriografía superselectiva urgente con subsiguiente embolización de 
rama inferior de arteria renal izquierda mediante copolímero EVOH (alcohol etilen-vinílico) disuelto en DMSO (sulfóxido 
de dimetilo).
A nivel cutáneo no se realiza tratamiento alguno durante la hospitalización, aunque por la repercusión psicológica de la 
paciente en relación al componente estético de los angiofibromas faciales se valorará en consulta realizar un tratamiento 
quirúrgico, láser o con fórmula magistral basada en sirolimus tópico.
Por parte de Medicina Interna se han solicitado serologías víricas e IGRA previos a un posible inicio de everolimus.

Evolución
La paciente evolucionó favorablemente, lográndose un control de la hemorragia y la ausencia de nuevos episodios de 
sangrado. Adicionalmente a ello, desde Neurología se realizó un ajuste de la medicación anticomicial, manteniendo el 
tratamiento con fenobarbital, pero suspendiendo la eslicarbamazepina (que la paciente y su familiar señalaban como la 
responsable de las frecuentes caídas que en los últimos tiempos había sufrido).
Tras un total de 11 días de ingreso, la paciente es dada de alta a su domicilio, desde donde recibirá un seguimiento 
ambulatorio de forma conjunta en Medicina Interna, Urología, Neurología y Dermatología. 
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Comentario
La esclerosis tuberosa es una enfermedad rara (incidencia de aproximadamente 1 por cada 10.000 nacimientos), causada 
por mutaciones en los genes TSC1 o TSC2, de herencia autosómica dominante2. El diagnóstico es clínico, debiendo 
cumplirse para el diagnóstico definitivo un mínimo de dos criterios mayores o un criterio mayor + dos criterios menores1.
Ante la sospecha clínica, se deberán realizar pruebas de imagen cerebral, abdominal y pulmonar, así como un examen 
dermatológico, ocular y dental3.
En cuanto al tratamiento de los angiofibromas faciales, presentes en el 75 % de los casos y frecuentemente con gran 
repercusión estética y psicológica, puede emplearse una combinación de láseres CO2 (eficaz, pero con alta tasa de 
recurrencias), Er:YAG (revitalizante y suavizante) y de colorante pulsado (reduce el componente vascular)4. Otra de 
las opciones con mejores resultados es el empleo de inhibidores de mTOR por vía tópica como el sirolimus al 1 % en 
aplicación diaria, que logra una mejoría rápida evidente desde el primer mes de tratamiento con una excelente tolerancia 
en cuanto a efectos adversos5. 
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Figura 1. 
A) Angiofibromas faciales.
B) Parches de Shagreen.
C) Manchas hipocrómicas.
D) Fibromas periunguales.
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Anamnesis
Varón de 31 años, diagnosticado de linfoma de Hodgkin actualmente en tratamiento quimioterápico, que acudió a 
Urgencias por aparición de lesiones cutáneas en ambos hombros, dorso de manos y retroauriculares de 4 días de 
evolución, ligeramente pruriginosas. El paciente refería que las lesiones aparecieron tras un día de la administración 
del primer ciclo de quimioterapia para el tratamiento del linfoma de Hodgkin, con posterior desaparición y que han 
reaparecido un día después de la administración del segundo ciclo.

Exploración física
A la exploración física destacaban máculas de coloración eritemato-marronácea sobre el hombro derecho y lesiones 
de las mismas características con ligera vesiculación inicial sobre hombro izquierdo. Además, presentaba múltiples 
pápulas y vesículas sobre base eritematosa localizadas en dorso de manos, junto con eritema y fisuración de los pliegues 
retroauriculares. No presentaba lesiones en otras localizaciones.

Exploraciones complementarias
No fue necesaria la realización de exploraciones complementarias para emitir un diagnóstico.
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Diagnóstico
Dado los antecedentes del paciente, la utilización de un régimen de quimioterapia conocida como ABVD basado en 
cuatro fármacos (adriamicina, bleomicina, vinblastina y dacarbazina), el aspecto y localización típicos de las lesiones 
dermatológicas y la cronología (aparición un día después de la administración del tratamiento quimioterápico), se emitió 
el diagnóstico de eritema flagelado por bleomicina junto con eritema tóxico por quimioterapia.

Tratamiento
Se pautó tratamiento con crema de mometasona 2 veces al día durante 2 semanas y, posteriormente, 1 vez al día 
durante 1 semana más en caso de persistencia de las lesiones. Además, se pautó bilastina (20 mg cada 12 horas durante 
2 semanas) para el prurito. Se recomendó la aplicación de fomentos con gasa empapada en suero fisiológico durante 
10 minutos, 2 veces al día sobre las lesiones exudativas/vesiculosas y se recomendó la utilización de crema hidratante 
reparadora tras la resolución del cuadro.
Dada la pequeña extensión de la afectación, los escasos síntomas de las lesiones y la importancia de la enfermedad 
hematológica, se decidió continuar con el mismo tratamiento para el linfoma de Hodgkin.

Evolución
El paciente acudió a consultas externas de Dermatología para revaloración dos semanas después y se objetivó completa 
resolución de las lesiones, con ligera hiperpigmentación residual sobre alguna lesión del hombro derecho.
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Comentario1-3

Aunque el término de dermatitis flagelada se describió por primera vez para la dermatitis producida por bleomicina, 
se ha visto que existen diversas causas de dermatitis flageladas, como, por ejemplo: enfermedades reumatológicas 
(dermatomiositis, enf. de Still del adulto), inducidas por quimioterápicos (bleomicina, docetaxel), inducidas por toxinas 
(ingesta de setas Shiitake, picaduras de cnidarios, insecto Paederus) y otras como el dermografismo, dermatitis por 
hiedra venenosa, las autoinducidas por motivos religiosos o sexuales y las producidas por el rascado cutáneo. Los 
síntomas característicos incluyen lesiones hiperpigmentadas lineales con patrón flagelado, de localización preferente 
en el tronco. Aunque el mecanismo de producción se considera todavía desconocido, en nuestro caso se cree que 
los pequeños traumatismos sobre la piel podrían ser la causa, al aumentar el flujo sanguíneo sobre esta y favorecer el 
depósito del quimioterápico. A parte de la dermatitis flagelada, los efectos secundarios dermatológicos de la bleomicina 
pueden incluir onicólisis, prurito, lesiones esclerodermia-like y síndrome de Stevens-Johnson.
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Figura 1. 
Lesiones lineales eritemato-
marronáceas sobre ambos 
hombros.
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Figura 2. 
Detalle lesiones lineales eritemato-
marronáceas sobre hombro 
derecho.
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Anamnesis
Varón de 71 años con antecedentes de diabetes mellitus (DM) insulinodependiente, cirrosis alcohólica con datos 
de hipertensión portal y pancreatitis crónica también de origen alcohólico. Acude a nuestra consulta por aparición 
simultánea de numerosas placas, de aspecto infiltrado, algunas con centro más claro, distribuidas por miembros 
superiores e inferiores. El paciente refiere las lesiones levemente pruriginosas y correlaciona su inicio coincidiendo con 
cambios en la medicación anti-diabética por mal control glucémico.

Exploración física
A la exploración el paciente presentaba múltiples lesiones en placa, eritemato-edematosas, de bordes bien delimitados 
y sobreelevados, confluyentes, en regiones extensoras de miembros superiores e inferiores. 
Alguna de ellas presentaba un centro más claro, levemente amarillento-atrófico, junto con lesiones de aspecto 
hiperqueratósico en su superficie (figura 1).

Exploraciones complementarias
Se solicita analítica sanguínea y biopsia cutánea de unas de las lesiones.
En la analítica se observan valores de glucemia (168) y hemoglobina glicada (8,7) alterados, pero similares a previos, 
no cambios significativos en perfil renal (función renal conservada) y hepático (alteraciones compatibles con cirrosis 
hepática, sin cambios significativos con respecto a analíticas previas). 
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La biopsia cutánea reveló una dermatitis granulomatosa con extensa afectación dérmica, con presencia de focos de 
necrobiosis en dermis, asociados a un infiltrado inflamatorio granulomatoso “en empalizada”, con abundantes células 
plasmáticas. Curiosamente en varios de los cortes histológicos, la piel presentaba una invaginación epidérmica ocupada 
por abundante material queratósico, adyacente a la misma se apreciaba foco de eliminación transepidérmica de material 
degenerado. Histología compatible con necrobiosis lipoídica (NL) perforante (figura 2).

Diagnóstico
Necrobiosis lipoídica perforante.

Tratamiento
Se inició tratamiento con glucocorticoide tópico, junto con control multidisciplinar de las patologías de base del paciente 
y ajuste adecuado del control glucémico.

Evolución
El paciente fue reinterrogado, afirmando que alguna de las lesiones “se abrían y formaban costra”, presentando dichas 
lesiones un aspecto queratósico y siendo compatibles con los hallazgos histológicos de dermatitis perforante. 
El paciente mejoró significativamente con glucocorticoides tópicos, pero sin desaparición completa de las lesiones. 
Además, en la actualidad, se encuentra en ensayo terapéutico con láser vascular de colorante pulsado (PDL) e inhibidores 
de la calcineurina tópicos, con mejoría franca de las lesiones de NL. 
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Comentario
La NL es un tipo de dermatitis granulomatosa en empalizada íntimamente relacionada con la DM. El granuloma anular 
es el principal diagnóstico diferencial, con quien comparte mecanismo fisiopatogénico y asociaciones (DM), existiendo 
casos de concomitancia de ambas entidades en un mismo paciente.
De esta manera, la necrobiosis lipoídica perforante se trata de una entidad rara, con escasos casos descritos. Las lesiones 
presentan características típicas de NL junto con lesiones tipo comedón-like o de aspecto queratósico-tapón córneo. A 
la histología se observa eliminación transepidérmica del colágeno degenerado juntos con los hallazgos típicos de esta 
dermatitis granulomatosa. La aparición de este cuadro se ha relacionado con un empeoramiento de la función renal de 
los pacientes (nefropatía diabética), no presente en nuestro caso.
Hoy en día existen pocas opciones terapéuticas para el control de esta entidad, la experiencia se basa en casos aislados 
con resultados variables. En todos se recomienda el control de la sintomatología existente (prurito) y el manejo adecuado 
de la patología sistémica del paciente. En nuestro paciente el tratamiento con láser PDL está resultando satisfactorio, 
experiencia ya compartida en la literatura por otros compañeros. 
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Figura 1. 
Lesión en placa, eritemato-
edematosa, de bordes bien 
delimitados y sobreelevados, 
con área central de 
coloración más clara 
(amarillenta), en su porción 
superior presenta lesiones de 
aspecto queratósico. 
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Figura 2. 
Invaginación epidérmica 
ocupada por abundante 
material queratósico, 
adyacente a la misma se 
aprecia foco de eliminación 
transepidérmica de material 
dérmico degenerado (x10).
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Anamnesis
Paciente de 38 años con alergias conocidas a ceftriaxona, y con antecedentes de obesidad mórbida, síndrome 
depresivo, fibromialgia, anemia de trastornos crónicos, hidradenitis supurativa y enfermedad de Crohn ileocólica grave, 
por la que había realizado tratamiento con varios inmunosupresores (corticoides, azatioprina, metotrexato), fármacos 
biológicos (infliximab, vedolizumab, ustekinumab, guselkumab), trasplante de médula ósea y numerosas cirugías 
(portadora de colostomía).
Medicación habitual: Guselkumab 100 mg sc, Quetiapina 25 mg 1-1-2, Sertralina 100 mg/12 h, Acfol 5 mg/24 h, Hierro 1 
vial/24 h, Clovate crema 1 aplic/24 h si precisa, Omeprazol 40 mg/24 h, Motilium 10 mg/8 h, Adolonta retard 100 mg/12 
h, Dacortin 45 mg/24 h.
Acude a urgencias traída por el SEM por cuadro de declive funcional, con negación de la ingesta, negativa a solicitar 
valoración médica, autoretirada de la colostomía y posible sobreingesta medicamentosa de benzodiacepinas y sertralina 
con deseo autolítico.

Exploración física
Oscilación de TA entre 100/80- 70/30 mmHg. FC 100x'. Sat O fio2: 99%. Afebril.
Peso: 110 kg
Muy mal estado general. 
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• AC: Ritmo sinusal con taquicardia. Sin soplos ni roces.
• AP: Murmullo vesicular conservado. Sin otros ruidos sobreañadidos.
• NRL: Consciente con apertura ocular espontánea, respuesta verbal dicotómica. Desorientada en tiempo y espacio. 

Difícil valoración de la movilidad por el dolor. Sin focalidades neurológicas agudas.
• Múltiples erosiones en tronco y extremidades compatibles con quemaduras. Región inguinal, genital y perianal 

con múltiples úlceras de aspecto necrótico y trayectos fistulosos complejos con supuración. Ostomía con úlceras 
periorificiales.

Exploraciones complementarias
Laboratorio: 
• AG de ingreso: Leucocitos *20.38 x 10^9/L (Neutrófilos (%) *89.6 %, Neutrófilos *18.26 x 10^9/L, Linfocitos(%) *7.9 %, 

Linfocitos 1.61 x 10^9/L), Proteína C reactiva *40.64 mg/dL, Hematíes *3.01 x 10^12/L, Hemoglobina *89 g/L, Hematocrito 
*0.29 L/L, Volumen corpuscular medio 97.0 fL, Hemoglobina corpuscular media 29.6 pg, Plaquetas 38 ^9/L, Tiempo 
protrombina *1.37 ratio, T. Tromboplastina parcial activada 0.89 ratio, Glucosa *375 mg/dL, Urea *70 mg/dL, Creatinina 
*1.68 mg/dL, Sodio *131 mEq/L, Potasio 4.2 mEq/L, Aspartato aminotransferasa (AST) 6 U/L, Alanina Aminotransferasa 
(ALT) 15 U/L, Bilirrubina total 0.3 mg/dL, Bilirrubina conjugada *0.3 mg/dL, Creatinquinasa (CK) 66 U/L, Ácido láctico 
*23.5 mg/dL, Procalcitonina *6.63 ng/mL
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• Líquido peritoneal (quirúrgico): Tinción cualidad muestra: se observan escasos leucocitos. Tinción de Gram: se 
observan bacilos gram-negativos. Se observan levaduras. Cultivo bacteriológico: se aísla microbiota bacteriana mixta: 
Candida albicans, Stenotrophomonas maltophilia.

Pruebas de imagen 
• TC abdominal-pélvico: Cambios inflamatorios en el tejido subcutáneo paraestomal, voluminosa colección hidroaérea 

(con mayor componente aéreo), con puntos de pérdida de plano graso de hendidura con la ostomía colónica, 
compatibles con la sospecha clínica de fístula enterocutánea. Discretos signos de colitis de un segmento del colon 
remanente.

Anatomía patológica 
• Piel perineal, biopsia excisional: Ulceración cutánea con material fibrinoleucocitario, hiperplasia epidérmica, moderada 

inflamación crónica superficial y profunda y numerosos granulomas no necrotizantes. Sin signos histopatológicos 
sugestivos de malignidad.  

Diagnóstico
Enfermedad de Crohn cutánea. 
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Tratamiento
Desbridamiento y limpieza quirúrgicos junto con tratamiento antibiótico endovenoso de amplio espectro, corticoides 
endovenosos a dosis altas, así como soporte ventilatorio y hemodinámico.

Evolución
Después de realizarse un amplio desbridamiento quirúrgico de urgencia, la paciente ingresa en la UCI en situación de 
fracaso multiorgánico (hemodinámico, renal y coagulopatía), iniciando IOT y ventilación mecánica por shock séptico. 
Asimismo, también se inicia cobertura antibiótica de amplio espectro (linezolid, meropenem y amikacina), esteroides a 
dosis altas, así como curas de enfermería con permanganato. También se reinicia el tratamiento con Guselkumab. 
Posteriormente, con los resultados de los cultivos realizados en los exudados mencionados (positivos para S. maltophila 
y C. albicans) se desescala el tratamiento a Meropenem en monoterapia. 
La paciente inicia una mejoría lenta pero progresiva de las lesiones y de su estado hemodinámico hasta la práctica 
desaparición de las mismas, pudiéndose realizar la extubación a los 9 días de ingreso en UCI y siendo trasladada a la 
planta de agudos.
Una vez en planta, a pesar de estar en tratamiento con Meropenem y con buena evolución de las lesiones en tegumento, 
la paciente presenta fiebre sin foco aparente. Se realizan hemocultivos periféricos y de catéter objetivando crecimiento 
de E. faecalis y S. epidermidis, iniciándose nueva cobertura antibiótica según antibiograma, quedando afebril a las 48 h. 
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También durante su ingreso en planta y, en contexto de mejoría clínica progresiva, presenta edema agudo en extremidad 
superior derecha junto con dolor y aumento de temperatura de la zona, por lo que se realiza ECO-Doppler que muestra 
trombosis venosa profunda de vena braquial y vena axilar derechas secundaria a PICC. En ese momento, se inicia 
tratamiento con anticoagulantes a dosis plenas con posterior mejoría y resolución del episodio.
Finalmente, después de 40 días de ingreso y los múltiples tratamientos comentados, la paciente fue dada de alta con 
práctica resolución de las lesiones cutáneas y estabilidad de su enfermedad intestinal.
Sin embargo, meses después de este episodio, la paciente volvió a ingresar con lesiones parecidas y un shock séptico, 
requiriendo otra vez de múltiples cirugías de urgencia y soporte hemodinámico en la UCI, siendo finalmente exitus.

Comentario1-6

Se trata de una paciente con enfermedad de Crohn (EC) grave, refractaria a múltiples tratamientos (incluyendo un 
trasplante de médula ósea), y tributaria de numerosas cirugías con amplias resecciones de intestino. A nivel cutáneo, 
se han descrito numerosas manifestaciones de la EC. Hasta el momento, la paciente únicamente había presentado 
piodermas gangrenosos periostomales que se habían logrado controlar con corticoterapia. En esta ocasión, sin 
embargo, teniendo en cuenta la presentación clínica y las pruebas complementarias, estaríamos delante de una EC 
cutánea, si bien la zona afectada era contigua al tracto gastrointestinal por lo que no debería considerarse como una 
EC metastásica. Existiría cierto debate nosológico con el diagnóstico de pioderma gangrenoso, ya que para muchos 
autores existiría un espectro clinicopatológico entre ambas entidades.
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Figura 1. 
Imagen de las lesiones 
perineales a la llegada a 
urgencias de la paciente. Se 
observan múltiples úlceras, 
erosiones y fístulas con 
supuración activa y aspecto 
necrótico.
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Figura 2. 
Evolución de las lesiones 
cutáneas de la paciente 
después de 35 días de 
ingreso una vez realizados los 
tratamientos descritos.
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Anamnesis
Mujer de 15 años sin alergias medicamentosas conocidas. Como antecedentes presenta asma alérgica. Acude a 
consulta de dermatología por presencia de placas induradas de coloración ebúrnea en área abdominal principalmente 
a nivel lateral a unos 5 centímetros de ambas palas ilíacas casi simétricas. Fue valorada con anterioridad por el servicio 
de Dermatología de otro área sanitaria por lesiones de tipo nódulo-violáceo en dichas localizaciones, fue tratada con 
corticoterapia tópica y acude por la presencia de evolución de las lesiones. 

Exploración física
Unos centímetros por encima de ambas crestas ilíacas placa de coloración blanquecina de unos cm de grosor que 
rodea la hemi-circunferencia anterior abdominal casi en su totalidad. Ausencia de lesiones de estas características a 
otros niveles. Cicatrices de posibles biopsias anteriores en hemiabdomen derecho. 

Exploraciones complementarias
Desde la consulta se pidió analítica completa con autoanticuerpos y complemento sin alteraciones destacables. Se 
realizó una biopsia cutánea que tuvo como resultado de presencia de bandas de colágeno eosinófilo, dispuestas 
horizontalmente a la superficie epidérmica que atrapan algunos vasos de luces dilatadas rodeadas de un leve infiltrado 
inflamatorio crónico constituido por linfocitos e histiocitos. Se observan también atrapados anejos cutáneos que no 
muestran tejido adiposo perianexial característico. 



26 Entidad esclerosante de inicio temprano 1009

Miscelánea

El colágeno de la dermis profunda alcanza los septos del tejido celular subcutáneo que también están engrosados

Diagnóstico
Morfea en fase tardía en área abdominal de morfología anular esclerodermia juvenil localizada.

Tratamiento
Propionato de clobetasol 0.05 % crema 1 vez al día en las áreas induradas durante 1 mes, posteriormente tacrólimus 
tópico al 1 % de forma continuada. Se recomienda de forma controlada la exposición solar. 

Evolución
La paciente mantuvo el tratamiento tópico pautado y refiere mejoría en la coloración blanquecina de las lesiones y en 
la consistencia indurada de las mismas. En la actualidad mantiene ligera hiperpigmentación en determinadas área del 
perímetro abdominal pero la consistencia fibrótica se ha reducido considerablemente, es objetiva en la exploración la 
presencia de lipoatrofia residual. 

Comentario1-4

La morfea es una alteración inflamatoria que cursa con aumento de las fibras colágenas de etiología desconocida. 
A diferencia de la esclerosis, no presenta afectación sistémica. Las formas clásicas son en forma de placas aisladas, 
múltiples o en forma lineal en miembros. 
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La forma circunferencial alrededor del abdomen de la placa de nuestra paciente es poco frecuente. 
Las lesiones superficiales se tratan de forma tópica, mientas que si son múltiples o profundas requieren un enfoque 
sistémico (fototerapia, metotrexato…). Durante el seguimiento de estos pacientes hay que monitorizar la actividad de la 
enfermedad (nuevas placas o crecimiento de las anteriores), con el fin de adecuar el tratamiento a la misma. Así como 
la aparición de clínica sistémica. 
Una vez las lesiones se encuentran inactivas (atrofia subepidérmica con cambios de pigmentación y sin dolor asociado), 
podemos planteemos mejorar el daño estético y funcional residual. Existen múltiples procedimientos como la 
trasferencia grasa, rellenos dérmicos o cirugía reconstructiva en la esfera estética o la terapia ocupacional y fisioterapia, 
así como cirugía ortopédica en la funcional. 
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Figura 1. 
Visión anterior del abdomen. 
En la imagen se pueden 
objetivar las lesiones 
hiperpigmentadas residuales, 
así como ligeras áreas 
ebúrneas periféricas a las 
anteriores. Se observa la 
aparente constricción a nivel 
suprailíaco debido a la atrofia 
subcutánea secundaria al 
proceso inflamatorio. 
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Figura 2. 
Visión lateral. Se pueden 
observar en la imagen las 
lesiones hiperpigmentadas 
residuales con halo 
blanquecino y las áreas 
cicatriciales de las biopsias 
realizadas. A nivel posterior 
se puede observar la atrofia 
subcutánea que dibuja la 
parte superior de la pala 
ilíaca.
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Anamnesis
Mujer de 73 años derivada para valoración de una lesión cutánea sobre la escápula derecha de 39 años de evolución. 
Refiere prurito persistente pese a tratamiento con tacrolimus y corticoides tópicos potentes. Previamente había 
realizado tratamiento con sol natural, Auxina E, cloroquina fosfato, corticoides tópicos con y sin oclusión, sin obtener 
respuesta. 

Exploración física
En región escapular derecha presenta una placa de 16 x 7 cm indurada a la palpación de coloración blanquecina, no 
plisable y con telangiectasias superficiales y dos áreas calcificadas en ambos extremos (figura 1). 

Exploraciones complementarias
Biopsia: epidermis atrófica sin evidencia de anejos pilosebáceos y fibrosis colagénica dérmica. 

Diagnóstico
Morfea en placa (esclerosis localizada).

Tratamiento
Extirpación de las dos áreas calcificadas y láser CO2 fraccionado (7 sesiones) en el resto de la lesión.
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Evolución
Mejoría clínica con desaparición del prurito, mejora de la textura y elasticidad de la piel (figura 2). Tras el tratamiento 
y después de 39 años de uso de corticoides tópicos de forma continuada, la paciente no precisa ninguna terapia de 
mantenimiento.

Comentario1-4

La morfea es una dermopatía inflamatoria caracterizada por una producción de colágeno excesiva produciendo una 
esclerosis cutánea. Se inicia con una fase inflamatoria en forma de lesión eritemato-violácea que evoluciona a una placa 
esclerótica blanquecina brillante. Su tratamiento varía en función de la actividad y extensión de las lesiones: en lesiones 
localizadas, tratamientos tópicos (corticoides, calcipotriol, inhibidores de la calcineurina) y en casos generalizados, 
tratamientos sistémicos (metotrexato, corticoides) o fototerapia. Sin embargo, estos tratamientos son a menudo 
insatisfactorios. En los últimos años se han publicado casos con buena respuesta al láser y sin efectos adversos. Entre 
ellos, el láser fraccionado CO2 es una buena herramienta para actuar sobre el remodelado del colágeno debido a su 
mecanismo de acción: formación de zonas de tratamiento microtérmico (MTZ) que eliminan tejido fibrótico, aumento 
de metaloproteinasas de la matriz extracelular que degradan los haces engrosados de colágeno y el efecto retardado 
a largo plazo mediante la producción de nuevo colágeno. Este caso pone de manifiesto la mejoría de una placa de 
morfea con láser CO2 ampliando el arsenal terapéutico que podemos utilizar en esta enfermedad en ocasiones limitante 
y desfigurante. 
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Figura 1. 
Antes del tratamiento con 
láser CO2: placa indurada de 
coloración blanquecina con 
áreas de calcificación en sus 
extremos en espalda.
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Figura 2. 
Respuesta clínica tras 7 
sesiones de láser CO2: 
mejoría del color, la textura y 
la elasticidad cutánea. 
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Anamnesis
Varón de 51 años de origen marroquí, que acudió a consultas externas de Dermatología por una lesión en región 
facial asintomática de 2 meses de evolución. El paciente no refería potenciales factores desencadenantes. Como 
antecedentes personales destacaba diabetes mellitus tipo 2 a tratamiento con metformina/sitagliptina. No existían 
antecedentes familiares de enfermedad cutánea.

Exploración física
El paciente presentaba un fototipo de piel IV-V. En región fronto-lateral derecha se observó una mácula de color marrón 
oscuro-negro, de disposición lineal siguiendo las líneas de Blaschko, de 5x1 cm de diámetro (figura 1). En la exploración 
dermatoscópica se evidenció pseudorretículo típico marrón oscuro-negro, sin oclusión de los orificios foliculares y con 
anejos conservados (figura 2).

Exploraciones complementarias
La biopsia cutánea mostró una epidermis atrófica con abundantes queratinocitos necróticos, infiltrado linfocitario en 
banda, de patrón liquenoide, con intensa vacuolización basal y abundantes melanófagos.

Diagnóstico
Liquen plano pigmentado (LPP) lineal (o LPP Blaschko-lineal).
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Tratamiento
Se prescribió crema de mometasona en aplicación diaria durante un mes, seguida de pauta descendente a días alternos 
durante 8 meses.

Evolución
Se objetivó mejoría parcial en la revisión a los 2 y a los 4 meses. Posteriormente el paciente no acudió a las siguientes 
visitas programadas.

Comentario
El liquen plano (LP) es una enfermedad inflamatoria cutánea autoinmune con una prevalencia del 0,89%. El liquen 
plano pigmentado (LPP) es una variante clínica inusual2. El LPP es más frecuente entre la 3ª y 5ª décadas de la vida2. 
Clínicamente se caracteriza por máculas pigmentadas adquiridas de color marrón oscuro a gris, de predominio en 
áreas foto- expuestas como cara y cuello, y en pliegues2. Se ha relacionado con infección por virus de la hepatitis C 
(VHC), exposición solar y agentes de contacto1-2. La asociación con VHC es mayor en los casos de LLP siguiendo las 
líneas de Blaschko. Esta forma blaschkoide es más frecuente en individuos asiáticos y puede asociarse a otras variantes 
de LP, endocrinopatías y enfermedades autoinmunes2. En su patogenia estaría implicado un mosaicismo genético2-3. El 
objetivo del tratamiento se centra en disminuir la inflamación, reducir la pigmentación y mejorar la apariencia estética2-3. 
La fotoprotección y la evitación de potenciales factores desencadenantes es fundamental. 
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Los corticoides, los inhibidores de la calcineurina y los despigmentantes como la hidroquinona son los fármacos tópicos 
de elección2-3. Se ha descrito mejoría con fármacos sistémicos como corticoides, metotrexato, dapsona o isotretinoína. 
El tratamiento precoz y prolongado disminuye la cronicidad y las recidivas3.
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Figura 1. 
Liquen plano pigmentado 
lineal-Blaschkoide. A. Mácula 
marrón-negra siguiendo 
las líneas de Blaschko 
en región fronto-lateral 
derecha. B. Dermatoscopia: 
Pseudorretículo típico 
marrón-negro, con anejos 
conservados.
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Figura 2. 
Anatomía patológica. A. 
Infiltrado liquenoide dérmico 
acompañado de abundantes 
melanófagos. H-E, 40x. 
B. Cambios epidérmicos 
con hiperqueratosis, 
hipergranulosis y borramiento 
de la unión dermoepidérmico. 
H-E, 100x.
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Anamnesis
Varón de 44 años sin antecedentes de interés. Consultó por una lesión axilar de más de 10 años de evolución. 

Exploración física
En la axila izquierda, se observaba una placa ovalada de superficie papilomatosa, color piel, más pigmentada en el 
centro. Dermatoscópicamente se visualizaban crestas y depresiones de tono rosado con puntos blancos en el interior.

Exploraciones complementarias
En la histología se evidenció un acúmulo de material eosinófilo denso que resultaba negativo para PAS e intensamente 
positivo para Rojo Congo, virando a verde con luz polarizada. El material se teñía inmunohistoquímica tanto para 
cadenas lambda como kappa y resultó negativo para citoqueratinas y amiloide AA. Además, se observaban escasas 
células plasmáticas sin restricción de cadenas. El paciente contaba con un estudio de paraproteínas y una analítica con 
marcadores autoinmunes y función hepática y renal normales.

Diagnóstico
Todo ello fue sugestivo de amiloidosis nodular primaria.

Tratamiento
Por el momento no se ha realizado ningún tratamiento.
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Evolución
La lesión se ha mantenido estable. El paciente tiene pendiente la realización de una ecografía abdominal y cardiaca.

Comentario1-6

Las amiloidosis son un grupo de enfermedades causadas por el depósito extracelular de una proteína fibrilar no soluble 
que puede provocar la disfunción de los órganos y tejidos donde se deposita. La amiloidosis cutánea primaria (ACP) se 
clasifica en liquen amiloideo, amiloidosis macular y amilosis nodular; en ella se depositan proteínas amiloides sin que 
exista afectación sistémica. 
La amiloidosis nodular es poco común y suele presentarse como tumoraciones únicas o múltiples, más frecuentemente 
localizadas en los muslos, la cara, el cuero cabelludo, el tronco o los genitales. Se ha definido la amiloidosis nodular 
como un plasmocitoma extramedular, donde el amiloide proviene de cadenas ligeras de inmunoglobulinas secretadas 
por las células plasmáticas que infiltran la dermis.
Se debe tener en cuenta que alrededor del 7% de los pacientes con amiloidosis nodular puede progresar a formas 
sistémicas.
Es de elección en estos casos la exéresis de la lesión por la potencial capacidad infiltrativa de las células que la forman.
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Figura 1. 
Aspecto dermatoscópico de 
la lesión.
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Figura 2. 
Aspecto clínico en la primera 
visita.
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Anamnesis
Varón de 56 años que acudió a consultas externas de dermatología, derivado por su médico de atención primaria 
por sospecha de pitiriasis versicolor refractaria al tratamiento antifúngico. Se había realizado un cultivo de hongos 
que había resultado ser positivo para Malassezzia furfur. Había realizado tratamiento con dos aplicaciones diarias de 
solución de sertaconazol durante un mes e itraconazol oral a dosis de 100 mg al día durante una semana. Sin embargo, 
consultaba por persistencia de lesiones en región dorsal alta, que al momento de la consulta eran asintomáticas y de 
3 años de evolución.

Exploración física
Placas anulares de entre 5-10 mm con un ribete hiperqueratósico bien delimitado y centro atrófico en región dorsal alta 
(figura 1). 

Exploraciones complementarias
Se realizó una exploración mediante dermatoscopia con luz polarizada en la que se apreciaba el característico anillo 
hiperqueratósico con granulado marrón gris a lo largo de todo el anillo (figura 2). Ante la sospecha clínica, se realizó una 
biopsia en sacabocados de 4 mm, que puso de manifiesto la típica lamela cornoide formada por hiperqueratosis con 
paraqueratosis. 
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Diagnóstico
Poroqueratosis actínica superficial diseminada. 

Tratamiento
En un primer momento, se pautó tratamiento con calcipotriol-betametasona en espuma, con baja eficacia. Posteriormente, 
se realizó tratamiento con láser de CO2, con disminución de las lesiones y un resultado estético aceptable. 

Evolución
En un primer lugar, el diagnóstico microbiológico errado hizo confundir la entidad con una pitiriasis versicolor, lo que 
supuso el fracaso terapéutico. Aunque el tratamiento con análogos de la vitamina D y corticoides tópicos de media 
potencia tuvo una eficacia limitada, sumado a disminución de las lesiones y resultado estético adecuado tras el 
tratamiento con láser de CO2. 

Comentario
La poroqueratosis es un trastorno de la queratinización de causa desconocida, presentación clínica variada y hallazgos 
histopatológicos característicos. Se cree que alteraciones en la vía de la mevalonato quinasa son las responsables de 
la poroqueratosis actínica superficial diseminada como trastorno de la queratinización clonal1. Este caso clínico ilustra 
que en ocasiones el diagnóstico microbiológico muestra flora saprófita no patogénica que puede llevar a confusión 
diagnóstica y fracaso terapéutico. 
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Por este motivo, se pone de manifiesto la importancia de la dermatoscopia con luz polarizada para el diagnóstico 
diferencial en un caso con diagnóstico microbiológico erróneo. El hallazgo dermatoscópico característico de la 
poroqueratosis es el anillo de queratina, signo que cuenta con una gran concordancia interobservador. Otros hallazgos, 
incluirían los vasos glomerulares o puntiformes, pigmentación marrón-grisácea a lo largo del anillo de queratina y 
descamación no periférica2,3. También, se han descrito recientemente las estructuras blancas brillantes y las erosiones 
en el anillo de queratina.  Como conclusión, la dermatoscopia con luz polarizada puede ser una herramienta útil, rápida 
y eficiente en el diagnóstico de la poroqueratosis actínica diseminada. 
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Figura 1. 
Placas anulares de entre 
5-10 mm con un ribete 
hiperqueratósico bien 
delimitado y centro atrófico 
en región dorsal alta.
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Figura 2. 
Imagen dermatoscópica 
de una placa en la que se 
observa el característico 
anillo de queratina, con 
granulado marrón grisáceo a 
lo largo de todo el anillo. 
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Anamnesis
Una mujer de 67 años, con el antecedente de varias exéresis previas de xantelasmas en párpados, consultó en 
dermatología por unas lesiones dolorosas en el canto interno del ojo izquierdo que habían ido extendiéndose 
lentamente a lo largo de los últimos meses. 

Exploración física
En la exploración se objetivaron varias pápulas amarillentas, que confluían en una placa eritematosa, amarillenta de 
aproximadamente 15 mm, firme y dolorosa a la palpación en canto interno de ojo izquierdo y otra de características 
similares en párpado superior derecho. 

Exploraciones complementarias
Las analíticas previas no mostraban alteraciones significativas, más allá de una moderada hipercolesterolemia (colesterol 
total: 232 mg/dl, LDL total: 173 mg/dl) por la que la paciente no recibía ningún tratamiento. Dado el dolor referido y las 
características inflamatorias que presentaba la lesión en el canto interno del ojo izquierdo se optó por realizar una biopsia-
punch de la misma. En dicha biopsia se objetivó ocupación de toda la dermis por parte de una proliferación nodular 
linfohistiohistiocitaria, con numerosas células gigantes de citoplasma claro y con ocasionales cuerpos asteroides (figura 
1). Dichas células resultaron ser positivas para CD163 (figura 2) y adipofilina y negativas para S100. 
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Diagnóstico
Se llegó así al diagnóstico de enfermedad xantogranulomatosa orbitaria del adulto. Una vez realizado el diagnóstico, 
se solicitó como estudio de extensión una analítica, sin hallazgos reseñables más allá de la hipercolesterolemia 
previamente mencionada; una TC orbitaria, que descartó afectación de tejidos profundos y una citometría de flujo en 
sangre periférica. En dicha citometría se objetivó una población de linfocitos B (5,35 % del total) con un inmunofenotipo 
compatible con una leucemia linfática crónica y monoclonalidad de cadenas ligeras Lambda. 

Tratamiento
A nivel de tratamiento local se optó inicialmente por realizar infiltraciones con corticoides, pero ante la persistencia de 
las lesiones se derivó a la paciente a cirugía plástica para exéresis quirúrgica.

Evolución
Se derivó a la paciente a hematología, con los que actualmente sigue controles analíticos anuales para evaluar su 
proceso sistémico, que se mantiene estable. 

Comentario
Las enfermedades xantogranulomatosas orbitarias del adulto comprenden un grupo heterogéneo de entidades, con 
clínica y hallazgos histopatológicos comunes, en ocasiones difíciles de distinguir clínicamente de los xantelasmas. 
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Esta distinción es importante, ya que las primeras constituyen en muchas ocasiones un fenómeno paraneoplásico de un 
proceso hematológico subyacente1. 
Clínicamente nos deberían hacer sospechar esta entidad la presencia de placas amarillentas infiltradas, de crecimiento 
progresivo. La confirmación del diagnóstico es histológica, con presencia de en la biopsia de histiocitos espumosos y 
células gigantes multinucleadas de tipo Touton. A nivel inmunohistoquímico presentan positividad para CD68, CD163 y 
negatividad para S100 y CD1a2.
Una vez diagnosticada esta entidad, es obligado realizar un estudio completo, tanto de una posible afectación orbitaria 
como de su extensión sistémica, ya que no es infrecuente la presencia de discrasias sanguíneas asociadas (mieloma 
múltiple, gammapatía monoclonal) que requieren de seguimiento especializado2.
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Figura 1. 
Observamos en la imagen 
el infiltrado inflamatorio, 
compuesto por linfocitos, 
histiocitos de citoplasma 
claro y numerosas células 
multinucleadas. 
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Figura 2. 
Observamos la positividad de 
este infiltrado para CD163. 
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Anamnesis
Mujer de 35 años, sin antecedentes personales de interés, que acudió a consulta de Dermatología por aparición de 
lesiones asintomáticas en espalda y abdomen de inicio en la segunda década de la vida, de aparición progresiva. 
Carecía de antecedentes familiares de neurofibromatosis tipo 1 (NF1) u otras patologías dermatológicas.

Exploración física
En la exploración física se evidenciaron, en territorio correspondiente a los dermatomas D7 a D10, tanto en cara anterior 
como posterior del tronco, lesiones subcentimétricas, papulosas, algunas pediculadas, del color de la piel y blandas al 
tacto (figura 1). No se evidenciaron manchas café con leche (MCL), efélides ni otras lesiones de interés. 

Exploraciones complementarias
Ante la sospecha de neurofibromas cutáneos, se biopsiaron tres lesiones, obteniendo hallazgos histológicos compatibles 
(figura 2). Se realizó estudio genético en sangre periférica así como en piel lesional, obteniéndose resultado negativo 
en sangre y detectándose en tejido afecto la mutación nonsense c.5429_5430delinsAA (p.Trp1810*) en el gen NF1 en un 
3 % de la muestra.

Diagnóstico
Neurofibromatosis tipo 1 en mosaico (NF1M). 
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Tratamiento
Dado el carácter benigno de los neurofibromas cutáneos y la ausencia de síntomas, se decidió una actitud conservadora.

Evolución
La paciente fue valorada por los servicios de Neurología, Oftalmología, Rehabilitación y Cardiología, hallándose 
únicamente alteraciones a nivel esquelético (hipoplasia de costillas flotantes y megaapófisis transversa de L5). En la 
actualidad continúa con seguimiento multidisciplinar. 

Comentario
La NF1M es una variante de la NF1, causada por mutaciones poscigóticas en el gen NF1 del cromosoma 171. Dependiendo 
del momento y tipo celular afectado, las manifestaciones pueden ser alteraciones pigmentarias (principalmente MCL), 
neurofibromas, o ambas, afectando a uno o varios segmentos corporales1.
La NF1M tiene una incidencia de 1/40.000 habitantes2,3. Al igual que en la NF1, sus manifestaciones son edad-
dependientes, siendo los pacientes con MCL los que debutan a menor edad, y los que presentan solo neurofibromas 
los que lo hacen en edad adulta3,4. La NF1M tiene un riesgo aumentado de neurofibromas plexiformes (6,5-30 %) y 
de complicaciones relacionadas con la NF1 (8-53 %), como tumores malignos, problemas de aprendizaje, alteraciones 
esqueléticas, oftalmológicas o cardiovasculares, siendo tema de debate la necesidad de un seguimiento estandarizado 
similar al de la NF12-4. Es importante realizar consejo genético, por el riesgo de mosaicismo gonadal1-4.
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Como conclusión, ante la sospecha de una NF1M debe realizarse estudio genético en sangre y tejido, así como 
seguimiento a largo plazo tras la confirmación diagnóstica.
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Figura 1. 
A y B. Lesiones papulosas 
redondeadas y cupuliformes, 
de color de la piel (flechas), a 
nivel de dermatomas D7-D10 
en abdomen (H-E, 10X).
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Figura 2. 
Observamos la positividad de 
este infiltrado para CD163. 
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Anamnesis
Paciente de 3 años sin alergias medicamentosas conocidas. No presenta antecedentes personales ni familiares de 
interés ni tratamiento crónico. 
Consulta por lesiones pruriginosas en tronco, palmas, plantas, rodillas y pliegues antecubitales y poplíteos de varios 
meses de evolución. Refiere rascado frecuente sin predominio nocturno. Presentó un episodio similar hace 1 año, en 
relación con fiebre, que diagnosticaron como síndrome de Kawasaki.
Ha tratado con fluticasona cada 12 horas durante 1 semana y ácido fusídico en las grietas de pies y manos con escasa 
respuesta.

Exploración física
En palmas y plantas, hiperqueratosis eritemato-anaranjada de límites bien definidos, sin afectación del dorso. Fisuración 
de varios pulpejos de manos (figura 1). En rodillas y codos placas eritematosas, hiperqueratósicas con prominencia 
folicular (figura 2). En tronco, hiperqueratosis folicular, con tacto rasposo.

Exploraciones complementarias
No se realizaron exploración complementarias.

Diagnóstico
Pitiriasis rubra pilaris circunscrita (tipo IV).
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Tratamiento
Se pautó fórmula magistral con acetónido de triamcinolona 0.1 % y ácido salicílico 3 % en crema aplicando por la noche 
en capa fina en manos y pies.

Evolución
Presenta una buena respuesta al tratamiento tópico pautado con resolución  de las lesiones de tronco y miembros  y 
mejoría de las lesiones palmoplantares, con menor hiperqueratosis y fisuración.

Comentario1-2

La pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad inflamatoria cutánea eritematodescamativa caracterizada por pápulas 
foliculares hiperqueratósicas, queratodermia palmoplantar amarillo-anaranjada cérea y eritrodermia con islas de piel 
respetada. La mayoría de los casos son adquiridos sin una etiología clara. La clasificación más frecuentemente utilizada 
es la de Griffiths que distingue las variantes: adulta clásica (I), adulta atípica (II), juvenil clásica (III), circunscrita (IV), 
juvenil atípica (V) y asociada al VIH (VI). El tipo IV es el más frecuente en los pacientes pediátricos, con una edad media 
de debut de 6.3 años. La queratodermia palmoplantar se desarrolla en la mayoría, con bordes muy bien delimitados. 
Más del 40 % de los pacientes pediátricos muestran afectación cefálica con escamas grandes adheridas sobre eritema 
asalmonado. El 13 % presenta onicólisis, estriaciones transversas e hiperqueratosis subungueal. La presentación como 
dermatitis exfoliativa rápidamente progresiva con malestar asociado, escalofríos y fiebre es raro en niños. 
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Se pueden utilizar glucocorticoides tópicos, tazaroteno y agentes queratolíticos en casos leves. Los no respondedores 
precisan terapia sistémica con retinoides o fototerapia con luz UVB, metotrexato, ciclosporina o azacitidina. En casos 
refractarios, se pueden utilizar inhibidores de TNF-α, secukinumab y ustekinumab.
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Figura 1. 
Hiperqueratosis y eritema 
palmoplantar, bien definido, 
de tonalidad eritemato-
anaranjada con fisuración de 
pulpejos de manos
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Figura 2. 
Placas eritematosas 
hiperqueratósicas en rodillas, 
con prominencia folicular.
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Anamnesis
Mujer de 57 años acude a consulta de dermatología porque en los últimos 3 meses le han aparecido lesiones levemente 
pruriginosas en codos y en el dorso de la mano. La paciente fue valorada previamente por lesiones asintomáticas de 
años de evolución en muñecas que no fueron biopsiadas ni tratadas. Niega tanto antecedentes personales como 
familiares indicativos de atopia.

Exploración física
A la exploración física, observamos en la cara anterior de ambas muñecas unas placas de bordes bien definidos, de 
aspecto liquenoide, con ligera atrofia asociada. (Figura 1). En el dorso de la mano derecha se aprecia una placa eritematosa 
con zonas de aspecto liquenoide y atrofia incipiente. Además, en los codos presenta placas eritematodescamativas de 
bordes bien limitados de apariencia psoriasiforme.   

Exploraciones complementarias
Se realiza una biopsia cutánea de la muñeca derecha en la cual se aprecia una epidermis adelgazada con aplanamiento 
de crestas papilares e hiperqueratosis ortoqueratósica. A nivel de la dermis se observa un infiltrado inflamatorio 
perivascular superficial, compuesto por linfocitos. Presenta una homogeneización del colágeno en la dermis papilar. El 
colágeno de la dermis reticular tiene una apariencia normal. (Figura 2). 
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Diagnóstico
Liquen escleroso y atrófico extragenital (LEA). 

Tratamiento
Se pauta clobetasol crema 0.5 mg/g a aplicar todas las noches durante 2 semanas sobre las lesiones en las muñecas, 
dorso de la mano y codo. Una vez terminado este ciclo con corticoide tópico, y como tratamiento de mantenimiento, se 
indica tacrolimus 0.1 % todas las noches en las muñecas. 

Evolución
Se constata la resolución de las lesiones de los codos y de la lesión en dorso de mano derecha. Por otro lado, se observa 
mejoría de las lesiones por LEA en muñecas. La paciente continuará tratamiento con tacrolimus 0.1 % en esta localización. 

Comentario
El LEA es un desorden crónico inflamatorio de la piel que afecta sobre todo a mujeres (85 %) y principalmente se manifiesta 
a nivel vulvar. Las manifestaciones extragenitales son menos frecuentes (15-20 %)1 y las puramente extragenitales solo 
se ven en el 2.5 % de los casos2. Debemos pensar en LEA ante la presencia de placas atróficas, brillantes y blanquecinas 
tipo marfil o porcelana, que dan lugar a un aspecto de ‘papel de cigarro arrugado’3. 
En su forma extragenital, es más frecuente encontrarlo en la espalda, hombros, cuello, piernas, área inframamaria y 
muñecas. 
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A diferencia de las lesiones genitales, la forma extragenital no se asocia a carcinoma escamoso de piel y suele ser 
asintomático. Está descrita su asociación a la morfea, enfermedad tiroidea, vitiligo, alopecia areata, entre otras 
enfermedades de carácter autoinmune. Como tratamiento se puede utilizar corticoides tópicos, antipalúdicos, 
inhibidores de la calcineurina, retinoides, calcipotriol tópico y fototerapia. En casos refractarios o con afectación extensa 
se podrá utilizar metotrexato y corticoides sistémicos2,4. 
Debido a su mayor frecuencia, el diagnóstico de LEA se tiene más en cuenta en las presentaciones con afectación 
genital. Sin embargo, no debemos olvidar la apariencia de las lesiones a nivel extragenital, que en nuestro caso clínico 
son muy ilustrativas. 
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Figura 1. 
Placas de aspecto liquenoide 
de bordes bien definidos 
con ligera atrofia. Se 
aprecia el aspecto de papel 
apergaminado y la coloración 
blanquecina marfil. 
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Figura 2. 
Cortes histológicos con 
distinto aumento. Se aprecia 
la atrofia epidérmica junto 
con la homogeneización de 
la dermis papilar subyacente, 
con un infiltrado linfocitario. 
Dermis reticular intacta. 
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Anamnesis
Mujer, de 81 años, exfumadora y sin reacciones alérgicas medicamentosas conocidas. Entre sus antecedentes 
personales, destacaban: adenocarcinoma de pulmón estadio IV con implantes pleurales (diagnosticado 1 mes antes y 
no subsidiario de tratamiento específico), fibrilación auricular paroxística anticoagulada con acenocumarol, enfermedad 
renal crónica grado 3b y colangitis biliar primaria.
Acudió a Urgencias por dolor en hemitórax izquierdo de 1 día de evolución, no irradiado a otras localizaciones, de 
intensidad alta (EVA 10/10) y refractario a la ingesta oral de opiáceos. La paciente había estado ingresada 20 días antes 
por el mismo motivo. Se diagnosticó de dolor costal secundario a afectación metastásica e ingresó en Medicina Interna 
para ajuste terapéutico. 
24 horas después, solicitaron valoración al servicio de Dermatología por la aparición aguda de numerosas vesículas y 
costras hemorrágicas en brazos y piernas. 
La paciente refería prurito de intensidad alta en las localizaciones afectadas, de 6 días de evolución, resistente 
a hidroxicina. Cursaba con respeto cefálico, no seguía un ritmo circadiano y sus convivientes se encontraban 
asintomáticos. Aparte del dolor torácico, negaba la existencia de otro tipo de síntoma en la anamnesis dirigida por 
órganos y aparatos. 
Respecto a los posibles desencadenantes, únicamente había realizado las siguientes modificaciones en su tratamiento 
habitual durante las últimas 3 semanas: la incorporación de oxicodona y la sustitución de acenocumarol por enoxaparina 
durante ambos ingresos hospitalarios. 
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Exploración física
La paciente se encontraba afebril y hemodinámicamente estable. No presentaba alteraciones en la pigmentación de 
su tegumento mucocutáneo. Asimismo, no se palparon adenopatías en los territorios laterocervical, retromandibular y 
supraclavicular.
En la exploración dermatológica, se objetivó la existencia de numerosas vesículas, erosiones, costras hemorrágicas y 
máculas purpúricas; milimétricas, simétricas y bien definidas. Estaban distribuidas preferencialmente en las superficies 
extensoras de muslos, piernas (figura 1) y manos (figura 2).  Se encontraban agrupadas en una configuración 
inespecífica, no retiforme, sin induración de los tejidos subyacentes. Su palpación era indolora y no se acompañaba 
de signos flogóticos. Del mismo modo, se apreció un moderado número de máculas purpúricas en la cara ventral de la 
lengua. Finalmente, no se detectaron más hallazgos patológicos de interés.

Exploraciones complementarias
Dados los hallazgos descritos en la anamnesis y en la exploración física, se solicitaron las siguientes pruebas 
complementarias:
• Analítica. Se detectó una función renal alterada, estable respecto a controles previos (creatinina = 1,53 mg/dL; tasa 

estimada de filtrado glomerular (MDRD-4) = 32,49 mL/min) y un leve incremento de la fosfatasa alcalina y de la gamma-
glutamil transferasa (77 U/L y 421 U/L; respectivamente). La cifra de plaquetas era normal (302.000/μL) y el índice de 
Quick se encontraba en rango terapéutico (2,3). No se objetivaron otras alteraciones de interés.
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• Biopsia-punch de 4 mm. Se apreció una ulceración epidérmica, con marcada extravasación eritrocitaria en el lecho 
dérmico; y moderado infiltrado inflamatorio inespecífico circundante en los vasos subyacentes de pequeño tamaño. 
No se observaron ni trombosis ni necrosis fibrinoide.

Diagnóstico
Dermatosis ampollosa hemorrágica inducida por heparina (DAHIH).

Tratamiento
Dadas la extensión del cuadro, con una superficie corporal afecta en torno al 10 %; y el prurito refractario a la toma de 
antihistamínicos anti-H1, se decidió la sustitución de la anticoagulación durante su estancia hospitalaria por fondaparinux. 
Se pautó tratamiento con vendaje compresivo y dipropionato de betametasona 0,05 % en crema, 1 vez cada 12 horas, 
durante 10 días. 

Evolución
La respuesta terapéutica fue excelente, objetivándose una resolución completa de las lesiones descritas 18 días después. 
La paciente no presentó nuevas recidivas tras la reintroducción del acenocumarol. 
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Comentario1

La DAHIH es una reacción medicamentosa rara de tipo B,1 con mayor incidencia en varones (1,9-3:1).2,3 La enoxaparina 
es el fármaco más frecuentemente implicado (66 %), apareciendo los primeros síntomas a los 7-14 días del inicio de 
su administración.2,4 Respecto a su etiopatogenia, se ha postulado que las heparinas reducirían la resistencia a los 
traumatismos extrínsecos de la membrana basal y de los vasos dérmicos de pequeño calibre.5 En la histología, se 
observa una ampolla hemorrágica intra o subepidérmica o una ulceración con signos inflamatorios inespecíficos.2 
Por otro lado, merece la pena destacar que este es el único caso, junto con el descrito por Harris et al.6, de DAHIH 
con afectación mucosa. Por último, no hay consenso sobre su manejo. Las lesiones se resuelven espontáneamente 
aproximadamente a los 21 días. La suspensión o sustitución de las heparinas no ha demostrado mejorar el pronóstico. 
Además, su reintroducción posterior no se ha relacionado con un riesgo incrementado de recidivas. Aun así, la mayoría 
de los autores recomiendan mantener este principio activo solo si la afectación es limitada y si hay signos objetivables 
de resolución en la exploración dermatológica.3
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Figura 1. 
Máculas purpúricas; vesículas 
y costras hemáticas en pierna 
izquierda. Apréciense en la 
porción central de la imagen 
los restos de un sangrado 
reciente.
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Figura 2. 
Costras hemáticas negruzcas 
en cara dorsal de mano 
derecha.
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Anamnesis
Paciente de 16 años sin antecedentes de interés que acude sola a nuestra consulta para valoración de caída de cabello 
y aparición de placas alopécicas desde hace unos cuatro años. A la entrevista clínica, la paciente refiere haber sido 
valorada previamente por este motivo, con diagnóstico clínico de alopecia areata, y tras haber probado tratamientos 
tópicos (corticoides e inhibidores de la calcineurina), infiltraciones de triamcinolona y corticoterapia oral no ha notado 
ninguna mejoría, por lo que solicita nueva valoración.

Exploración física
Destaca a nivel del cuero cabelludo una pérdida de densidad capilar irregular, en algunas zonas difusa, con predominio 
en región parietal bilateral y occipital superior (figura 1). No se observan placas alopécicas delimitadas, ni presenta 
afectación de cejas o pestañas ni otras alteraciones en el resto del pelo corporal. No presenta áreas atróficas o 
cicatriciales, ni descamación en superficie. La pilotracción es negativa.

Exploraciones complementarias
A la tricoscopia se observan orificios foliculares preservados, y llama la atención la presencia de puntos negros, pelos 
rotos a distintas alturas, y algún pelo enroscado (figura 2). Sin embargo, no presenta eritema, puntos amarillos ni pelos 
en signo de exclamación.
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Se realiza biopsia de cuero cabelludo donde se describe la presencia de múltiples folículos pilosos rodeados de 
microhemorragias con gran parte de cabellos en anagen y catagen, ausencia de infiltrado inflamatorio y algunas áreas 
con tricomalacia. 

Diagnóstico
Tras una larga entrevista con la paciente, acabó por reconocer el hábito de arrancamiento de pelo, así como creciente 
ansiedad desde hace años en relación con problemas familiares, confirmando nuestro diagnóstico de sospecha: 
tricotilomanía. 

Tratamiento
Se decide por tanto explicar a la paciente el origen del trastorno, tranquilizando sobre la reversibilidad del proceso con 
ayuda. Se realiza seguimiento de la paciente acompañada de un familiar y de manera consensuada con el servicio de 
Salud Mental infantil.

Evolución
Tras meses de psicoterapia y seguimiento en consulta, ha comenzado a repoblar las zonas afectas, con franca mejoría 
física y psicológica de la paciente, que ahora acude mucho más animada.
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Comentario1-5

La tricotilomanía es una de las principales causas de alopecia infantil. Clínicamente, puede presentarse como una única 
placa alopécica con crecimiento centrífugo; como múltiples zonas irregulares con pérdida de densidad o con un patrón 
difuso, como en nuestro caso. Su distribución habitual es el cuero cabelludo, predominantemente en las regiones 
parieto-occipitales y el vértex. A diferencia de la alopecia areata, los parches no suelen presentar una pérdida completa 
del pelo, sino que son áreas irregulares donde el ciclo folicular se desarrolla de forma adecuada a pesar de las continuas 
agresiones. La tricoscopia resulta especialmente útil: el hallazgo más habitual y característico es la presencia de pelos 
rotos, cortados a distintos niveles. 
El diagnóstico puede establecerse en función de la clínica, la tricoscopia y su correlación con los antecedentes del 
paciente. La biopsia, en caso de ser realizada, aportaría como hallazgo característico la distorsión del tallo piloso o 
tricomalacia, junto con hemorragias peri e intrafoliculares, sin acompañamiento inflamatorio. Resulta fundamental una 
anamnesis empática, que a veces puede resultar dificultosa, pero suele acabar poniendo de manifiesto el hábito del 
paciente de tocarse el pelo de forma habitual. 
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Figura 1. 
Patrón alopécico difuso- 
irregular en región parietal 
bilateral.
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Figura 2. 
Imagen tricoscópica: puntos 
negros, pelos rotos a distintas 
alturas, escasos pelos 
enroscados.
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Anamnesis
Acudió a nuestra consulta un varón de 31 años, cocinero de profesión, con una historia de úlceras dolorosas persistentes 
en ambas regiones pretibiales desde hacía 3 años. El paciente no presentaba antecedentes personales de interés ni 
factores de riesgo cardiovascular asociados. 

Exploración física
La exploración física mostró dos placas violáceas en ambas regiones pretibiales con unas dimensiones de 13x7 cm en la 
pierna izquierda (figura 1) y 4x3 cm en la pierna derecha. En el centro de las placas había erosiones, úlceras y ampollas. 

Exploraciones complementarias
Se realizó un estudio analítico básico con hemograma, coagulación y bioquímica, sin encontrar hallazgos patológicos. 
No se hallaron anticuerpos antifosfolípido ni mutaciones para el factor V Leiden, MTHFR o gen de la protrombina. Se 
llevó a cabo un estudio con ecografía Doppler de ambas piernas, sin hallazgos de fístulas arteriovenosas. 

La biopsia cutánea mostró acantosis con leve hiperqueratosis ortoqueratósica de la epidermis, y marcado engrosamiento 
de dermis papilar con proliferación de vasos de pequeño tamaño junto con extravasación de hemosiderina y hematíes. 
La inmunotinción de CD34 fue positiva en las células endoteliales pero negativa en el parénquima circundante. La 
inmunotinción para virus del herpes humano tipo 8 (VHH-8) fue negativa. 
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Diagnóstico
Con todo lo anterior se realizó el diagnóstico de acroangiodermatitis de Mali.  

Tratamiento
Inicialmente el paciente se trató con dapsona 50 mg/12 h, nifedipino 20 mg/24 h y oxigenoterapia hiperbárica, 
consiguiendo una respuesta parcial. Tras un año, se cambió el tratamiento por un vendaje de compresión multicapa. 

Evolución
Tras tres meses con los vendajes compresivos el paciente mostró una resolución completa de las úlceras y erosiones 
(figura 2). Una vez las úlceras cicatrizaron, los vendajes fueron reemplazados por medias de compresión fuerte, 
manteniendo la respuesta clínica desde entonces.

Comentario
La acroangiodermatitis (AAD) es una proliferación vascular benigna reactiva a hipoxia e isquemia cutánea1-2. Existen dos 
variantes clínicas: el tipo Mali, asociado con insuficiencia venosa; y el síndrome de Stewart-Bluefarb (SBS), asociado 
con fístulas arteriovenosas, amputaciones, hipercoagulabilidad y síndrome de Klippel-Trenaunay3-5. La AAD es clínica e 
histológicamente similar al sarcoma de Kaposi, siendo las inmunotinciones de CD34 y VHH-8 útiles para diferenciarlos6. 
En la AAD el tratamiento médico es de elección, reservándose la cirugía para casos refractarios7. 
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Se han descrito casos que han respondido con éxito a eritromicina, dapsona, corticoides y terapia de compresión3,8-9. 
Nuestro paciente mostró una respuesta pobre a fármacos y cámara hiperbárica, y una respuesta rápida y definitiva a la 
terapia de compresión. 
Con este caso queremos dar a conocer a la AAD de Mali para que más casos sean diagnosticados y reportados, y apoyar 
a la terapia de compresión como clave en su tratamiento. 
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Figura 1. 
Imagen clínica. Pierna 
izquierda antes de la terapia 
de compresión. Placa violácea 
de 13x7 cm con erosiones y 
úlceras en el centro. 
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Figura 2. 
Imagen clínica. Pierna 
izquierda tras 3 meses con 
terapia de compresión. 
Completa resolución de 
la placa violácea, con 
restitución de la integridad y 
resistencia del tejido.
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Anamnesis
Varón de 63 años con antecedentes de fibrilación auricular, infarto de miocardio, hipertensión, esteatosis hepática 
alcohólica y psoriasis de larga evolución controlada con tópicos y fototerapia.

Exploración física
Acudió de nuevo a consultas de Dermatología por un brote de psoriasis, localizado de forma extensa en cuero cabelludo, 
tronco anterior y posterior, codos, ambos glúteos y ambas rodillas. El PASI en ese momento fue de 22.0, y el BSA del 
35.0% (figura 1). En la anamnesis el paciente confirmaba mantener a diario consumo alcohólico, de unos 15 vasos de 
vino.

Exploraciones complementarias
Previo a iniciar tratamiento sistémico se realizó una analítica de sangre que objetivaba una GGT de 1146 U/L, AST 51 U/L 
y ALT 37 U/L. Adicionalmente, el QuantiFERON®-TB fue positivo, lo que obligaba a realizar tratamiento profiláctico contra 
la tuberculosis previo a iniciar anti-TNF-a. 

Diagnóstico
Psoriasis grave, infección tuberculosa latente y alcoholismo.
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Tratamiento
La hepatopatía que el paciente presentaba dificultaba asimismo la elección de un fármaco con idóneo perfil de 
seguridad. Por ello se optó por tildrakizumab, por su menor perfil hepatotóxico. Se realizó quimioprofilaxis para la 
infección tuberculosa latente por parte de medicina interna con isoniacida. 

Evolución
Después de un mes de haber iniciado el tratamiento quimioprofiláctico, se inició tildrakizumab según ficha técnica, con 
mejoría subjetiva y buena respuesta clínica de las lesiones a las 6 semanas, objetivándose un PASI de 3.20 y un BSA de 
12.5 %, con excelente tolerancia al tratamiento. A las 10 semanas de haber iniciado el tratamiento el paciente presentaba 
PASI 1 y BSA 1 % (figura 2). 

Comentario1

Un consumo de alcohol superior a la media se ha observado en pacientes con psoriasis. En casos con daño hepático 
crónico, encontrar un tratamiento seguro y eficaz supone un auténtico reto. Tildrakizumab es un anticuerpo monoclonal 
contra la interleucina 23, utilizado para tratar la psoriasis. Está descrito que este fármaco podría ser considerado seguro 
a nivel hepático. Es capital conocer este perfil de seguridad ya que, en pacientes con daño hepático crónico y psoriasis, 
resulta una alternativa terapéutica interesante y con perfil de seguridad favorable.
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Figura 1. 
Paciente con brote extenso de 
psoriasis. PASI 22 y BSA 35 %.
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Figura 2. 
Paciente a las 10 semanas de 
haber iniciado tildrakizumab. 
Observamos una gran mejoría 
de la clínica cutánea. PASI 1 y 
BSA 1 %.
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Anamnesis
Varón de 76 años, sin antecedentes personales de interés, que consultaba por una lesión en frente de 4 años de 
evolución. Refería que la lesión le salió en forma de grano que supuró y que posteriormente fue creciendo lentamente. 
No refería prurito asociado.

Exploración física
La exploración nos revelaba una placa sonrosada de unos 15 mm brillante, indurada y dolorosa al tacto, sin objetivarse 
cambios epidérmicos notorios (figura 1). No se observaron otras lesiones en el resto del tegumento ni anejos cutáneos.

Exploraciones complementarias
Le tomamos una biopsia punch y su estudio anatomopatológico nos describió una dermatitis intersticial difusa polimorfa 
con abundantes neutrófilos y eosinófilos y fenómenos de vasculitis, sin observarse necrosis fibrinoide de la pared ni 
malignidad (figura 2 a y b).

Diagnóstico
Teniendo en cuenta la correlación clínico-patológica nos planteamos como primer diagnóstico diferencial el granuloma 
facial.
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Tratamiento
En nuestro caso optamos por propionato de clobetasol Una vez al día durante un mes.
Sin embargo, durante la revisión nos comentó que no noto ninguna mejoría, por lo que le cambiamos el tratamiento a 
tacrólimus 0.1 % 2 veces al día e hidroxicloroquina 200 mg cada 12 h.

Evolución
A los 3 meses observamos que, a pesar de estar ligeramente más aplanada, la lesión persistía. Le planteamos otras 
alternativas como la crioterapia o corticoides intralesionales, pero el paciente, debido a que la lesión no le producía 
impacto sobre su calidad de vida, optó por una actitud expectante. 

Comentario1-10

El granuloma facial (GF) se considera una forma benigna de vasculitis leucocitoclástica crónica que afecta preferente-
mente a la cara de varones de mediana edad, si bien se han descrito formas extrafaciales. 
Se manifiesta en forma de pápulas eritematomarronáceas normalmente solitarias y asintomáticas.
Para su diagnóstico es necesario su estudio histopatológico, en donde una epidermis respetada se separa de la 
inflamación perivascular dérmica mediante la zona de Grenz. En dermis la inflamación se caracteriza de la presencia de 
eosinófilos, leucocitoclastia y la vasculitis. 
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Debido a su clínica inespecífica, el GF plantea un diagnóstico diferencial con múltiples entidades entre los que se 
encuentran la sarcoidosis, linfoma cutáneo… e incluso tras su estudio anatomopatológico como es el eritema elevado 
persistente. Por tanto, se considera que el diagnóstico es uno de los retos del GF.
En cuanto al manejo, ninguno de los múltiples tratamientos descritos en la literatura ha demostrado una eficacia óptima 
y se basan en series de casos, siendo el tratamiento uno de los retos principales del GF. Los corticoides tópicos e 
intralesionales y el tacrólimus tópico son de primera línea. Métodos ablativos como son la crioterapia y cirugía o el 
láser de colorante pulsado, pueden ser adecuados para lesiones únicas y pequeñas. En los casos más extensos o con 
múltiples lesiones se han sugerido la hidroxicloroquina, dapsona y colchicina. No obstante, no hay que olvidar que se 
trata de una entidad benigna, siendo la abstención terapéutica una opción a considerar. 
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Figura 1. 
Lesión inicial, se trata de una 
placa sonrosada de unos 
15 mm brillante e indurada, 
sin objetivarse cambios 
epidérmicos notorios.
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Figura 2. 
Imagen histológica 
(Hematoxilina-Eosina) (a) X4 
aumentos: Se observa una 
epidermis respetada con una 
dermatitis intersticial difusa 
polimorfa, ambas separadas 
por una zona de Grenz. (b) 
x20 aumentos: Esta infiltración 
inflamatoria está compuesta 
por abundantes neutrófilos 
y eosinófilos. Se observan 
fenómenos de vasculitis, sin 
necrosis fibrinoide de la pared.



Bibliografía

1102110239 Pápula facial en varón de mediana edad, un reto diagnóstico y terapéutico

Miscelánea

1. Lallas, A., Argenziano, G., Apalla, Z., Gourhant, J., Zaballos, P., Di Lernia, V., Moscarella, E., Longo, C. and Zalaudek, I., 2013. Dermoscopic 
patterns of common facial inflammatory skin diseases. Journal of the European Academy of Dermatology and Venereology, 28(5), 
pp.609-614.

2. Lindhaus, C. and Elsner, P., 2018. Granuloma Faciale Treatment: A Systematic Review. Acta Dermato Venereologica, 98(1), pp.14-18.

3. Ortonne, N., Wechsler, J., Bagot, M., Grosshans, E. and Cribier, B., 2005. Granuloma faciale: A clinicopathologic study of 66 patients. 
Journal of the American Academy of Dermatology, 53(6), pp.1002-1009.

4. Wolff, K., Johnson, R., Saavedra, A. and Roh, E., 2017. Fitzpatrick's Color Atlas and Synopsis of Clinical Dermatology, 8e. New York, N.Y.: 
McGraw-Hill Education LLC.

5. Ohata, C. and Nakama, T., 2019. Granuloma Faciale Treated Successfully with Colchicine. Acta Dermato Venereologica, 99(9), pp.833-834.

6. Morgado-Carrasco, D., Giavedoni, P., Mascaró, J. and Iranzo, P., 2018. Assessment of Treatment of Refractory Granuloma Faciale With 
Intralesional Rituximab. JAMA Dermatology, 154(11), p.1312.

7. Yuan, C., Bu, W., Chen, X. and Gu, H., 2018. A case of granuloma faciale successfully treated with oral prednisone, tranilast and 
thalidomide. Advances in Dermatology and Allergology, 35(1), pp.109-112.

8. Alsorori, E., Kiss, N., Medvecz, M., Naqeshbandi, A., Bergler-Czop, B., Alsarari, I. and Cantisani, C., 2019. A case of granuloma faciale 
successfully treated with systemic dapsone. Dermatologic Therapy, 33(1).



Bibliografía

1103110339 Pápula facial en varón de mediana edad, un reto diagnóstico y terapéutico

Miscelánea

9. Gil, F., Parente, J. and Aranha, J., 2019. Resolution of granuloma faciale with topical tacrolimus. International Journal of Dermatology, 
59(2).

10. Micallef, D. and Boffa, M., 2017. Complete Clearance of Resistant Granuloma Faciale With Pulsed Dye Laser After Pre-treatment With 
Mometasone and Tacrolimus. Journal of Lasers in Medical Sciences, 8(2), pp.95-97.



1104

Miscelánea

40
Placas violáceas persistentes
Claudia Sarró Fuente 
Arantxa Muñiz de Lucas
Marta Menéndez Sánchez
Enrique Gómez de la Fuente



40 Placas violáceas persistentes 1105

Miscelánea

Anamnesis
Mujer de 65 años con hipertensión arterial en tratamiento con losartán como único antecedente reseñable. Consultaba 
por lesiones eritematosasas algo dolorosas en cara dorsal de brazos, cara anterior de muslos y, en ocasiones, en escote 
y pabellones auriculares. Las lesiones eran persistentes, aunque fluctuaban de intensidad. No tomaba nuevos fármacos 
ni aplicaba cosméticos. No tenían predominio estacional, sino que presentaba lesiones durante todo el año. Si bien, las 
lesiones empeoraban con el agua fría.

Exploración física
Presentaba placas eritemato-violáceas, infiltradas, con componente livedoide en zonas extensoras de brazos, muslos, 
escote y pabellones auriculares.

Exploraciones complementarias
Se realizó una analítica que no mostró alteraciones, incluyendo coagulación, complemento, crioglobulinas, anticuerpos 
antinucleares (ANAs), serologías (hepatitis B y C, y VIH) y proteinograma. Se realizó una biopsia cutánea, que mostraba 
cambios mínimos inespecíficos (mínimo infiltrado perivascular superficial linfocitario; el estudio de inmunofluorescencia 
directa fue negativo).
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Diagnóstico
Eritrocianosis.

Tratamiento
Con la sospecha de eritrocianosis, se recomendó sustituir losartán por amlodipino como calcioantagonista, que tuvo 
que suspender por edema labial y de miembros inferiores.  Además, se añadió ácido acetil salicílico (AAS) 300 mg al día, 
con resolución completa de las lesiones y del dolor.

Evolución
Dada la buena evolución, se intentó descenso de dosis a AAS 100 mg/día, pero tuvo rebrote. Actualmente, tras 10 años 
de seguimiento, se mantiene con 300 mg/día, sin nuevas lesiones y sin positivación de los ANAs o crioglobulinas. 

Comentario1-3

La eritrocianosis es un tipo de trastorno causado por el frío que consiste en lesiones de coloración cianótica en zonas con 
una gruesa capa de grasa subcutánea (nalgas, muslos, y con menor frecuencia en brazos). Afecta fundamentalmente 
a mujeres de mediana edad y adolescentes. El principal factor desencadenante es la exposición prolongada al frío. Las 
lesiones son frías al tacto, y tornan de pápulas eritematosas a placas y nódulos eritemato-violáceos indurados, que en 
ocasiones pueden ulcerarse e incluso progresar a fibrosis. 
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Las pruebas complementarias no deben mostrar alteraciones (analítica sanguínea con bioquímica, inmunología, 
crioglubulinas y serologías). A nivel histológico presenta un infiltrado inflamatorio perivascular linfocitario a nivel de la 
dermis y/o hipodermis. Algunos autores consideran la eritrocianosis como una forma de paniculitis por frío (si afecta a la 
hipodermis) o un tipo de perniosis (si afecta exclusivamente a la dermis). Si bien la paniculitis por frío es más frecuente 
en niños pequeños con una distribución facial, y la perniosis suele afectar a zonas acras. El tratamiento consiste en 
medidas generales de evitación del frío, ejercicio y pérdida de peso. Los vasodilatadores, como los antagonistas de los 
canales de calcio, tienen un valor limitado. Nuestra paciente ha tenido muy buena respuesta a AAS 300 mg/día.
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Figura 1. 
Placa eritemato-violáceas de 
aspecto livedoide en cara 
anterior de muslo izquierdo. 
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Figura 2. 
Lesiones cianóticas en cara 
extensora de brazo izquierdo.
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Anamnesis
Paciente varón de 38 años sin antecedentes médicos de interés, que consulta por lesiones en la pierna izquierda. 
Refiere que en las semanas previas había sufrido una quemadura por cera depilatoria en la zona (figura 1a) y había sido 
tratada con curas tópicas, con buena evolución. Posteriormente aparecieron lesiones dolorosas a ese nivel. 

Exploración física
En la cara anterior y lateral de la pierna izquierda presentaba unas placas de gran extensión con depresiones cribiformes 
y abundante tejido fibrinoide superficial con bordes eritemato-violáceos sobreelevados y eritema difuso circundante 
(figura 1b). 

Exploraciones complementarias
Se solicitó una analítica de sangre con resultado de hemograma, perfil renal, hepático y lipídico sin alteraciones. Los 
anticuerpos antinucleares, el factor reumatoide, la enzima convertidora de la angiotensina y el proteinograma resultaron 
normales. Se realizaron serologías frente a los virus de la hepatitis B, C y VIH que fueron negativas. Además, se realizó 
una radiografía de tórax, una colonoscopia y un frotis de sangre periférica con inmunofenotipo que no mostraron 
alteraciones. Una biopsia cutánea reveló áreas de ulceración con depósito de fibrina y un infiltrado inflamatorio mixto 
sin granulomas ni signos de malignidad. 
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Diagnóstico
Con los hallazgos clínicos e histológicos, así como la aparición tras un traumatismo en la localización afectada, se llegó 
al diagnóstico de pioderma gangrenoso secundario a quemadura.

Tratamiento
Inicialmente, se instauró tratamiento tópico con propionato de clobetasol en crema una vez al día durante varias 
semanas. 

Evolución
Las lesiones se resolvieron casi completamente con el propionato de clobetasol tópico. Se fue reduciendo progresi-
vamente la frecuencia de aplicación del corticoide tópico de alta potencia, asociando los días restantes tacrolimus 
en pomada, sin recidiva de las lesiones de pioderma gangrenoso. Dos meses más tarde, el paciente consultó por la 
aparición de nuevas lesiones violáceas en los alrededores de las previas que fueron biopsiadas con histología y clínica 
compatibles con el diagnóstico de vasculitis leucocitoclástica (figura 1c). Fue entonces cuando se inició tratamiento con 
prednisona a dosis de 50 mg con buena respuesta inicial, pero, al descender progresivamente la dosis de los corticoides 
orales, las lesiones reaparecían. Dada la córtico-dependencia de las mismas y la hipertensión arterial asociada que se 
objetivó tras indicar al paciente autocontrol de la presión arterial en domicilio, se inició azatioprina a dosis de 150 mg 
diarios logrando un adecuado control de las lesiones, lo que permitió el descenso y posterior suspensión del corticoide 
oral en los meses posteriores. 
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Actualmente, el paciente se mantiene sin nuevos brotes, aplicando propionato de clobetasol tópico una vez por sema-
na, tacrolimus en pomada 2 veces a la semana y con una dosis de 100 mg de azatioprina. 

Comentario1-4

El pioderma gangrenoso es una dermatosis neutrofílica infrecuente que suele presentarse como un trastorno cutáneo 
inflamatorio y ulcerativo. La forma de presentación más habitual es una pápula inflamatoria o pústula que progresa a una 
úlcera dolorosa con borde violáceo. Otras formas de presentación menos frecuentes son la ampollosa, la vegetante y la 
periestomal. La patogenia todavía no ha sido aclarada. En esta entidad, está descrito el fenómeno de patergia, es decir, 
la aparición o exacerbación del pioderma gangrenoso en zonas de trauma, siendo lo más frecuente tras una cirugía 
de mama. Más del 50 % de estos pacientes presenta un trastorno sistémico asociado, principalmente enfermedad 
inflamatoria intestinal, enfermedades hematológicas y artritis, que pueden diagnosticarse previamente, de forma 
concurrente o posteriormente al pioderma gangrenoso. Los hallazgos histológicos son inespecíficos y consisten en 
un infiltrado infamatorio neutrofílico con disposición perifolicular llegando a formar abscesos dérmicos. El tratamiento 
habitual consiste en la combinación de corticoide tópico de alta potencia y corticoide sistémico, asociando en ocasiones 
otras terapias sistémicas como ciclosporina o azatioprina. 
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Figura 1. 
A) Quemaduras por cera 
depilatoria caliente en pierna 
derecha. B) Placas con 
depresiones cribiformes y 
abundante tejido fibrinoide 
superficial con bordes 
eritemato-violáceos 
sobreelevados. C) Aparición 
de lesiones de vasculitis 
leucocitoclástica meses más 
tarde localizadas en la periferia 
del pioderma gangrenoso ya 
sin datos de actividad. 
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