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Anamnesis

Nifio de 6 afnos ingresado a cargo de Hematologia por leucemia mieloide aguda en recaida tras trasplante de
progenitores hematopoyéticos. Recibe profilaxis infecciosa con trimetoprim-sulfametoxazol, aciclovir y voriconazol
desde hace 5 meses.

Presenta desde hace una semana lesiones eritematosas pruriginosas en region malar y frente, dorso de manos, region
cervical posterior y hélix de ambas orejas. Las lesiones habian mejorado tras haber iniciado metilprednisolona intravenosa
como parte del tratamiento de su patologia de base.

Exploracion fisica

Presenta eritema con descamacion en zonas malar y frontal (Figura 1), asi como region cervical posterior y hélix de
ambas orejas. A nivel del dorso de las manos se observan placas eritematodescamativas algo mas infiltradas que
respetan la piel sobre las articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas (Figura 2).

Exploraciones complementarias

Se realizé una biopsia de las lesiones de las manos donde se evidencio una reaccion vacuolar de interfase. El estudio de
inmunofluorescencia directa fue negativo.

La analitica de sangre incluyendo niveles de complemento, ANA y anticuerpos anti-Ro, anti-La y antihistona no mostré
alteraciones.
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Diagnéstico
Reaccion fototdxica lupus-like secundaria a voriconazol.

Tratamiento
Se suspendio el tratamiento con voriconazol y se sustituyd por itraconazol. Ademas, se recomendd cambiar al paciente
ala cama mas alejada de la ventana para evitar en la medida de lo posible la exposicion solar.

Evolucién
Las lesiones mejoraron a las pocas semanas de suspender el tratamiento, con descamacién y posteriormente
desaparicion completa.

Comentario

El voriconazol es un antifungico utilizado como profilaxis en pacientes inmunodeprimidos. La fototoxicidad es un
efecto secundario que suele ocurrir pasadas 12 semanas desde el inicio del tratamiento'. Aunque lo mas frecuente
son reacciones similares a las inducidas por los retinoides orales (eritema y descamacion en zonas fotoexpuestas con
queilitis), pseudoporfiria y céancer cutdaneo no melanoma? se han descrito casos de lesiones lupus-like en pacientes
inmunodeprimidos'®. En nuestro paciente, llamaba la atencién el eritema malar y la afectacion del dorso de las manos
con respeto de la piel sobre las articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas, dato tipicamente descrito en las
lesiones digitales de los pacientes con LES*.
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La biopsia en estos casos es recomendable, ya que los anticuerpos antihistona, anti-Ro, anti-La y ANA suelen ser
negativos en estos pacientes®. Por este motivo, la patogenia de esta entidad no esté del todo clara. En cualquier caso,
nuestro paciente ya estaba en tratamiento por corticoides intravenosos, lo que podria haber modificado los resultados
de ambas pruebas complementarias.

Dado que el riesgo de fototoxicidad y cancer cutdneo no melanoma aumenta con la dosis acumulada y el tiempo de
exposicion a voriconazol?, se recomienda suspenderlo. Sin embargo, siempre conviene valorar el riesgo-beneficio, ya
que en este perfil de pacientes las infecciones fungicas pueden ser letales.
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Figura1.
Eritema malar y frontal
con descamacion.
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Figura 2.

Placas
eritematodescamativas
en dorso de manos
respetando la piel
sobre las articulaciones
interfalangicas y
metacarpofalangicas.
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Anamnesis

Mujer de 33 afios, sin antecedentes personales de interés ni alergias medicamentosas conocidas. Derivada al servicio de
Dermatologia por lesiones hiperpigmentadas en el escote, de aparicion progresiva en los Ultimos 15 meses, levemente
pruriginosas. Sin sintomatologia asociada. Referia tratamiento habitual con bromazepam desde hacia mas de un ano.

Exploracion fisica
Fototipo Ill. Presentaba maculas y parches ovalados de color grisaceo y bordes netos, no descamativos ni eritematosos
(Figura 1). Las lesiones se distribuian en escote y espalda. A la dermatoscopia, se observaban puntos grises regulares.

Exploraciones complementarias
Se realizd biopsia cutdnea de una de las lesiones donde se objetivo hipermelanosis dérmica superficial compatible con
eritema discrémico perstans.

Diagndstico
Eritema discrémico perstans o dermatosis cenicienta.

Tratamiento
Se indicd tratamiento topico con tacrolimus 0,1% pomada una vez al dia sobre las lesiones, y se recomendd suspender
el tratamiento con bromazepam.
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Evolucion

En la siguiente revision a los 3 meses, la paciente habia presentado mejoria parcial, persistiendo las lesiones aunque mas
tenues y con resolucion del prurito (Figura 2). La paciente referia haber interrumpido el tratamiento con bromazepam,
aunque lo seguia usando de forma esporadica.

Comentario

El eritema discromico perstans es una dermatosis de etiologia desconocida. Se caracteriza por la aparicion progresiva
de méculas y manchas de color azul grisdceo, en ocasiones con borde eritematoso. Suele afectar a cara, cuello, tronco
y raiz de miembros superiores, respetando tipicamente el cuero cabelludo, palmas, plantas y ufias. La distribucién suele
ser simétrica y afecta por igual a areas con o sin fotoexposicion. Ocurre de forma mas frecuente en personas con
fototipo llI-IV y entre la primera y tercera décadas de la vida'.

Se ha asociado con endocrinopatias, vitiligo, infecciones (VHC, VIH), la exposicion a alérgenos ambientales y con la
ingesta de farmacos (antibiéticos, derivados yodados y benzodiacepinas, como en el caso de la paciente)”.
Clasicamente, se han usado farmacos como la clofazimina, efectivo pero con efectos adversos, griseofulvina,
isotretinoina y dapsona, que asociaban recurrencia de las lesiones tras interrumpir el tratamiento.! En los Ultimos afos,
se esta utilizando el tacrélimus topico como tratamiento efectivo y con menos efectos adversos, observandose mejoria
significativa o resolucion completa de las lesiones con el mismo?.
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Figura1.

Parches ovalados de
color grisaceo, de
aproximadamente
1,5 cm de didmetro,
no eritematosos ni
descamativos, en
escote.
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Figura 2.

Mejoria parcial de las
lesiones tras tres meses
de tratamiento.
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Anamnesis

Varon de 71 afos con antecedentes de adenocarcinoma de pulmén en tratamiento con carboplatino y paclitaxel. Acudio
a Dermatologia presentando un exantema diseminado por MMSS y tronco de 2 dias de evolucién, levemente pruriginoso.
Habia comenzado con el primer ciclo de quimioterapia 12 dias previamente a la aparicion del cuadro. También fue
vacunado con la primera dosis de la vacuna de COVID-19 (Moderna) en los 3 dias previos al inicio de los sintomas. No
referia clinica sistémica asociada ni toma de otros farmacos nuevos recientemente.

Exploracion fisica

Al examen fisico presentaba exantema en placas diseminadas por tronco y MMSS con afectacion de dorso de manos.
Las placas eran de morfologia circular, de color rosado con centro mas oscuro y halo periférico de color mas claro,
presentando un aspecto “en diana” (Figuras 1y 2). No presentaba asociadas lesiones en labios ni en cavidad oral.

Exploraciones complementarias

Se tomo una biopsia de una de las lesiones, en la que se objetivd un edema en dermis superficial y dermatitis de
interfase con linfocitos permeando la capa basal, produciendo cambios vacuolares. Estos datos, si bien inespecificos,
eran compatibles con eritema exudativo multiforme.
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Diagnéstico

Dadas las caracteristicas clinicas tipicas de las lesiones, junto con la anatomia patologica compatible y su aparicion tras la
introduccion de un tratamiento nuevo, se diagnostico al paciente de eritema exudativo multiforme. Sin embargo, existia
la duda clinica entre si el cuadro era debido al inicio de una nueva linea de quimioterapia, o si podria estar causado por
la vacunacion reciente de la vacuna del COVID-19. Se solicitd interconsulta con alergologia, donde se realizaron pruebas
de contacto con carboplatino y paclitaxel, con resultado negativo.

Evolucion

Se inicié tratamiento con un ciclo de prednisona oral a dosis de 0,5 mg/kg/dia con pauta descendente durante 15 dias,
con resolucion completa de las lesiones. En oncologia se realizaron 3 ciclos mas de quimioterapia con la misma pauta de
tratamiento, sin recidiva de las lesiones en ninguno de los mismos. Dada la ausencia de recidivas con la quimioterapia y la
negatividad de las pruebas de contacto realizadas en alergologia, consideramos mas probable que el eritema exudativo
multiforme estuviera debido a la vacunacién con la segunda dosis de Moderna, si bien no se considerd adecuado
realizar una prueba de provocacioén, por lo que no se pudo realizar un diagnostico definitivo.
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Comentario

Desde el inicio de la vacunacion en diciembre de 2020 se han descrito multitud de reacciones cutaneas en relacion con
la vacuna para el COVID-19, si bien a dia de hoy todavia no estan bien caracterizadas al existir pocos estudios al respecto.
En algunas series de casos se estima hasta un 80 % de reacciones cutaneas en relacion con la vacunacion, siendo en
su mayoria reacciones locales retardadas o reacciones locales en el sitio de inyeccion'. Se han descrito también casos
de urticaria y exantema morbiliforme. Hasta la fecha, solo se han reportado 4 casos de eritema multiforme en relacion
con la vacunacion, habiéndose empleado en todos los casos la vacuna de Moderna'. En uno de los casos esta reaccion
se repitid tras la segunda dosis, no habiendo datos disponibles del resto de pacientes. Todos los casos se resolvieron
tras la aplicacion de corticoides, tanto topicos como sistémicos. Aunque se trate de un efecto adverso cutéaneo poco
frecuente de la vacunacion frente al COVID-19, es importante tener en cuenta esta posibilidad a la hora de realizar una
anamnesis completa en un paciente con eritema exudativo multiforme. En el futuro serd necesario realizar estudios
poblacionales mas amplios para determinar con mayor exactitud su frecuencia y pronostico'2.
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Figura1.

Imagen clinica donde
se observa un exantema
en placas rosadas
distribuido por tronco y
MMSS, muchas de ellas
presentando el centro
mas oscuro, dando asi
la morfologia tipica “en
diana”.
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Figura 2.

Detalle de las lesiones localizadas en
térax, en las que la morfologia “en
diana” es claramente apreciable.
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Anamnesis

Mujer de 66 afios con antecedentes de accidente isquémico transitorio y tromboflebitis, que acude a consultas de
Dermatologia por presentar desde hacia varios meses una lesion hiperpigmentada en el antebrazo izquierdo. La lesion
aparecio tras la administracion de un preparado de hierro intravenoso (hidréxido de hierro (Ill) dextrano), motivada por
una ferropenia a la que se asociaba una mala tolerancia digestiva a compuestos con hierro por via oral.

Exploracion fisica

Se objetivd la presencia de una mancha hiperpigmentada homogénea, color ocre, de unos 12 cm de didmetro mayor,
ubicada en el dorso del antebrazo izquierdo, localizada en el 4rea cercana a la vena cefélica del antebrazo, a través de la
cual se habia administrado el hidroxido de hierro (Figura 1).

Exploraciones complementarias

En la dermatoscopia se observo que la lesion presentaba una pigmentacion homogénea. No se objetivaron criterios
compatibles con lesién melanocitica.

Se realizd biopsia cutdnea en la que se observd una epidermis sin alteraciones relevantes. Se describid elastosis en
dermis papilar, asi como discreta inflamacién crénica con presencia intersticial de macréfagos pigmentados tipo
hemosiderofagos en todo el espesor dérmico, detectados mediante la tincion de Perls (Figura 2).
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Diagnéstico
Dada la correlacion clinicopatologica de la lesion, el diagnostico establecido fue de siderosis dérmica secundaria a
extravasacion de hierro intravenoso.

Tratamiento
Se informd a la paciente de la naturaleza benigna del proceso, y de la baja probabilidad de que este progresara o
remitiese.

Evolucion

La siderosis cutanea es un cuadro de dificil tratamiento, que tiende a la cronicidad. En este caso, la paciente fue dada
del alta sin tratamiento, con la recomendacion de que si, en el futuro, deseara eliminar o disminuir la hiperpigmentacion,
deberéa acudir a un centro especializado con terapias laser para abordar su patologia.

Comentario

La siderosis cutanea es una discromia exdgena, en la que se produce depdsito de hierro en la dermis vy tejido celular
subcutaneo, dando lugar a lesiones tipo macula o manchas hiperpigmentadas. La principal causa de este cuadro es
la dermatitis de estasis venoso, aunque también se ha descrito tras la administracién de preparados de hierro por via
intravenosa, intramuscular e, incluso, oral'®.
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Se han utilizado para el manejo de esta patologia laseres tipo Q-Switched, también de utilidad para la eliminacion de
tatuajes decorativos, aunque las caracteristicas clinicas e histologicas de la siderosis le confieren una peor respuesta
en comparacion con estos'?. El pigmento de los tatuajes decorativos realizados en estudios profesionales se suele
encontrar Unicamente en la capa superficial de la dermis, mientras que en los casos de siderosis cutanea los depositos
de hierro se encuentran a todos los niveles de esta e, incluso, en la parte superior del tejido celular subcutaneo'.

Es importante que los pacientes comprendan la benignidad del cuadro, asi como la naturaleza no autorresolutiva
de este, para que, en caso de desear un tratamiento, acudan a un centro dermatoldgico que disponga de ldseres
adecuados.
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Figura1.

Imagen clinica de la
lesion en el momento
de su evaluacion por
Dermatologia.
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Figura2.

Corte histoldgico

de la biopsia en

el que se observa
infiltrado dérmico de

macréfagos cargados
de hemosiderina en la
tincion de Perls (cortesia
de la Dra. Ana Isabel Gil
Lifian).
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Anamnesis

Paciente de 22 afios que consulta en Urgencias Dermatologicas por lesiones ligeramente pruriginosas en dorso de
manos de una semana de evolucién, que le producian ademas sensaciéon de escozor. Comentaba que las lesiones
habian empezado de un color més rojo, y habian ido adquiriendo una hiperpigmentacién marronacea progresivamente.
También aquejaba una lesion en la region mentoniana izquierda, que asociaba al roce de la mascarilla. No habia tenido
fiebre, dolores articulares, orinas oscuras ni otra sintomatologia sistémica. Como antecedente resefable, la paciente era
diestra, y el fin de semana previo a la aparicion de las lesiones habia pasado el dia en la playa tomando el sol. Ademas
habia estado preparando y tomando la bebida conocida como mojito (coctel originario de Cuba a base de ron blanco,
zumo de lima, menta y agua con gas).

Exploracion fisica

Placas eritematomarrondceas con descamacion fina superficial que afecta al dorso de los dedos de la mano izquierda,
y a dorso de los dedos y la mano derecha (Figura 1). Placa eritematomarronacea de morfologia digitiforme en region
mentoniana izquierda, coincidente con la zona de apoyo de la pajita de plastico utilizada para beber el cocktail
(Figura 2).
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Exploraciones complementarias
Dado que existia una antecedente causal compatible con el caso clinico, y las lesiones se encontraban en fase resolutiva,
no se efectuaron pruebas complementarias.

Diagnédstico
Fitofotodermatitis inducida por lima.

Tratamiento

Se realizd un tratamiento sintomatico conservador mediante una aplicacion diaria de corticoides topicos de potencia
media durante un mes. Ademas se indicaron antihistaminicos anti-H1 de segunda generacion para el manejo del
prurito.

Evolucién
Las lesiones se resolvieron completamente cuatro semanas después sin dejar cicatriz.

Comentario
La fitofotodermatitis es una reaccion fototoxica no inmunoldgica, causada por la combinacion de un agente
fotosensibilizante topico u oral en plantas, seguida de la exposicion a la radiacion ultravioleta de onda larga (UVA).
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Ocurre frecuentemente tras la exposicion al zumo de lima y otras frutas de la familia de los citricos'?. Las plantas
que producen fitofotodermatitis de forma mas frecuente incluyen la familia Rutaceae (lima, limdn), Apiaciea (apio,
heracleum) y la familia Moraceae (higuera). Estas plantas contienen furocumarinas, que son isomeros de los psoralenos.
La fitofotodermatitis inducida por el zumo de lima entidad conocida, que se produce por el bergapteno y psoraleno
como principales fotosensibilizantes, predominando su contenido en la cadscara®. Tras la exposicién UVA, los psoralenos
podrian provocar reacciones fotoquimicas en la piel, con dafo en las membranas celulares que conllevaria muerte
celular. En cuanto ala clinica, cladsicamente se produce una progresion secuencial desde eritema, a ampollas equivalentes
a quemaduras de segundo grado y posteriormente hiperpigmentacion que puede durar meses. La formacion de
cicatrices es excepcional.
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Figura1.

Placas con
hiperpigmentacion
marron, con
descamacion fina
superficial en dorso
de dedos de la mano
izquierda, y en dorso
de los dedos y mano
derecha.
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Figura 2.

Placa eritemato-
marronacea de
morfologia digitiforme
en region mentoniana
izquierda que coincide
con la zona de apoyo de
la pajita de plastico.
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Anamnesis

Paciente varon de 20 afos, sin alergias medicamentosas conocidas, sin antecedentes de dermatosis previas y sin
otros antecedentes médicos de interés, que fue remitido al servicio de Dermatologia por presentar engrosamiento y
oscurecimiento de los dedos de ambas manos de varios afios de evolucion. Como tratamientos, Unicamente habia aplicado
productos emolientes sin mejoria. El paciente no relacionaba la clinica con ningun factor en concreto, pero durante la
entrevista clinica, se objetiva un movimiento repetitivo de ambas manos ocasionando entre ellas una friccion continua.

Exploracion fisica

El paciente presentaba una liquenificacion llamativa en el dorso vy laterales de los diez dedos de ambas manos (Figura 1),
que se hacia mas evidente en la piel suprayacente a las articulaciones metacarpofaldngicas e interfalangicas proximales
(Figura 2). La region palmar se encontraba completamente respetada, asi como los dedos de los pies, y el dorso del
resto de las manos, existiendo una perfecta delimitacion entre esta zona y la correspondiente a la piel del dorso de los
dedos. El paciente no presentaba otras lesiones cutdneas en el resto del tegumento.

Exploraciones complementarias

Se indicod una analitica sanguinea general que incluia estudio tiroideo, ANA, factor reumatoide y hemograma para
descartar otros diagnosticos diferenciales como la artritis crénica juvenil y la artritis reumatoide, con resultados
rigurosamente normales.

“iMis dedos se estan engrosando!”
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Se realizd ecografia cutdnea donde se objetivd un engrosamiento homogéneo de epidermis y dermis en las zonas
afectas, con un grosor méximo desde epidermis hasta plano éseo de 0,42 cm (el grosor normal en piel correspondiente
al dorso de una mano sana es aproximadamente de 0,17 cm). No se objetivaron alteraciones ecogréficas a nivel articular
o de tejido celular subcutaneo.

Se solicitd también un estudio radiologico que reveld en ambas manos un aumento focal de las partes blandas
predominantemente a nivel de las articulaciones interfalangica proximal del quinto dedo, y en las articulaciones
interfalangica proximal y distal del cuarto dedo, descartandose la presencia de alteraciones significativas en dichas
articulaciones (conservacion del espacio articular y ausencia de erosiones corticales, quistes subcondrales, alteraciones
de la densidad y osteofitos).

Diagnéstico
Reinterrogando al paciente, afirmo tener la costumbre de frotar compulsivamente las manos entre ellas en numerosos
momentos del dia, por lo que se llegd al diagndstico de paquidermodactilia en relacion con compulsion friccional.

Tratamiento

Se indicaron productos queratoliticos con urea al 30% asi como emolientes, y se explico la conveniencia de evitar la
friccion entre las manos, ofreciéndose ademas la posibilidad de derivacion al servicio de Psiquiatria para el control de
la compulsion.

“iMis dedos se estan engrosando!”
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Evolucion
A pesar de rechazar la derivacion a Psiquiatria, el paciente consiguid controlar la compulsion y junto con el empleo de
emolientes y queratoliticos, refirio una clara mejoria de la clinica cuténea tras varios meses de seguimiento.

Comentario'?

Eltérmino “paquidermodactilia” hace referencia a unaformararay benigna de fibromatosis digital adquirida caracterizada
por la tumefaccion de tejidos blandos que afecta a la piel de los dedos de las manos. La causa es desconocida, aunque
se ha postulado la posible implicacion de microtraumatismos repetidos (como en nuestro caso), factores genéticos
y hormonales. Afecta sobre todo a adolescentes sin antecedentes familiares y en muchos casos suele existir ademas
historia previa de practicas deportivas manuales como artes marciales, levantamiento de pesas o escalada. El diagnostico
de esta entidad es fundamentalmente clinico, pero en ocasiones se confunde con alguna enfermedad reumatologica,
siendo necesario entonces solicitar estudios complementarios (analiticos, radioldgicos, ecogréficos...) para realizar el
diagnostico diferencial con patologias como la artritis idiopatica juvenil principalmente. Con respecto al tratamiento
se suelen indicar medidas conservadoras, aunque podrian utilizarse glucocorticoides intralesionales y cirugia como
alternativa en casos extremos.
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Figura1.

Llamativa liquenificacion
en el dorso vy laterales de
los diez dedos de ambas
manos.
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Anamnesis

Paciente varén de 50 afos, sin antecedentes de interés, que acude al Servicio de Urgencias por lesiones cutdneas
pruriginosas y dolorosas en palma de mano derecha y region interdigital de todos los dedos de dicha mano, 24 horas
tras la aplicacion de ketoprofeno 25 mg/g gel por gonalgia derecha. Posteriormente, se produjo extension de las lesiones
cutaneas abarcando también el dorso de mano izquierda y antebrazo derecho. Niega introduccion de otros farmacos
sistémicos y topicos. Refiere episodio similar al actual hace 10 afos tras utilizacion de un filtro solar.

Exploracion fisica

Vesiculas coalescentes formando ampollas en palma de mano derecha asi como en region palmar vy lateral de todos
los dedos de dicha mano (Figura 1). Lesiones microvesiculosas sobre base eritematosa en superficie de extension de
antebrazo derecho y en dorso de mano izquierda. Lesiones papulosas eritematosas sutiles formando una placa en
rodilla derecha.

Exploraciones complementarias

Bajo la sospechainicial de dermatitis de contacto fotoalérgica, se realizaron pruebas epicutaneas con la bateria estandar
T.R.U.E. test, ampliada segiin la recomendacién del Grupo Espafol de Investigacion de Dermatitis de Contacto y Alergia
Cutédnea (GEIDAC), asi como fotoparche con bateria de AINE, filtros solares por separado, fenofibrato, fragancias y
productos propios, por duplicado. Se irradié una de las series con 5 J/cm? de UVA (lampara de fototerapia Waldmann)

Cuando el remedio es peor que la enfermedad
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a las 48 horas; y se realizaron lecturas de forma inmediata, a las 48 horas y a las 96 horas (Figura 2A), siendo los
resultados positivos obtenidos, de forma mas intensa en el lado irradiado:

+ Fastum gel: +++.

- Ketoprofeno 2,5% y dexketoprofeno 1%: +++.

« Oxibenzona/benzofenona 3: +.

« Fenofibrato 1%: +.

Diagnédstico
Dermatitis de contacto alérgica fotoagravada a ketoprofeno. Reaccion cruzada con oxibenzona y fenofibrato.

Tratamiento

Para el tratamiento del brote agudo, se realizaron curas con fomentos de sulfato de Zinc (1:1000) cada 12 horas en las
lesiones vesiculoampollosas. Posteriormente, se aplicd decloban pomada cada 12 horas con cura nocturna oclusiva,
hasta resolucion.

Para evitar nuevos brotes posteriores, se recomendaron conductas preventivas tales como evitar AINE del grupo aril
propionico tanto tépicos como sistémicos, como el desketoprofeno y ketoprofeno. En su lugar, podria utilizar diclofenaco
(derivado del acido acético) o pirazolonas (paracetamol). Ademas, se recomendod evitar fenofibrato sistémico v filtros
solares que contengan oxibenzona o benzofenona 3.

Cuando el remedio es peor que la enfermedad
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Evolucion
Tras el brote agudo y haber realizado de manera correcta el tratamiento y las medidas de evitacion, el paciente no ha
vuelto a presentar un brote de la enfermedad.

Comentario

La dermatitis de contacto alérgica es una reaccién de hipersensibilidad retardada tipo IV producida tras el contacto de la
piel con una sustancia quimica frente a la cual el paciente ha sido previamente sensibilizado. En la dermatitis fotoalérgica
de contacto, los fotones incidentes convierte el fotosensibilizante en un nuevo antigeno, que se une a proteinas
transportadoras y comienza asi el proceso de sensibilizacion que tendrd como resultado la reaccién eccematosa’.
Mientras que la principal causa de dermatitis alérgica de contacto son los metales, y a continuacion, las fragancias, los
AINE (especialmente el ketoprofeno) son los principales responsables de las dermatitis fotoalérgicas de contacto en
Espana, seguidos de los filtros solares vy las fragancias?® El fotoparche, como hemos expuesto, es el método diagndstico
de referencia, debiendo tener en cuenta las posibles reacciones cruzadas entre todos ellos y el fenofibrato® (Figura 2A
y B) a la hora de decidir qué testar e informar adecuadamente a nuestros pacientes. El caracter mixto y francamente
fotoagravado de la reaccion cutdnea en nuestro caso explica una distribucion no clasica de las lesiones, afectando a
areas menos fotoexpuestas como es la palma de la mano, con lesiones sutiles en zonas cubiertas, como la rodilla.
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Anamnesis

Mujer de 36 anos con antecedentes personales de asma sin tratamiento y anemia megaloblastica en tratamiento
sustitutivo con 1 mg de cianocobalamina intramuscular cada 15 dias y 10 mg de acido folico semanal. La paciente
consultaba por un cuadro de un mes de evolucion que comenzo de forma brusca tras una exposicion solar intensa
mientras estaba en la playa. Refiere haber sentido dolor muy intenso en las diez ufias de las manos de 24-48 horas
de duracion con aparicion posterior de una pigmentacion homogénea amarillo-blanquecina con separacion de
ldamina y del lecho ungueal. Ademas, referia eritema doloroso en zonas fotoexpuestas concomitante que se resolvié
espontdneamente. No presentaba lesiones en las ufias de los pies ni a otros niveles y negaba sintomatologia sistémica.
Como antecedente, la paciente se encontraba en el momento de la exposicion en tratamiento con 100 mg diarios de
doxiciclina por una rosécea papulopustulosa, que habia suspendido dos semanas antes de la consulta tras tres meses
de tratamiento.

Exploracion fisica
A la exploracion se objetivo una pigmentacion amarillo-blanguecina de % de lamina ungueal de borde bien delimitado
en forma de media luna con respeto de la lunula y onicdlisis distal (Figuras 1y 2).

Exploraciones complementarias
No se requirié la realizacién de una prueba complementaria.
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Diagnéstico
Fotoonicolisis por tetraciclina.

Tratamiento
Crema emoliente de ufas.

Evolucion
A los 3 meses de la suspension del farmaco se produjo una recuperacion completa del color y de la estructura de la
lamina ungueal, sin distrofia residual.

Comentario

La fotosensibilidad es un efecto secundario comun de muchos farmacos frecuentemente utilizados, tanto topicos
como sistémicos. Entre ellos se encuentran antibioticos como las quinolonas y tetraciclinas, antifungicos como
muchos azoles, antiarritmicos como la amiodarona, antiinflamatorios no esteroideos, antihipertensivos, etc. Destaca
la doxiciclina, estimandose que entre un 6 y un 16% de los pacientes que la toman desarrollaran fototoxicidad dosis
dependiente. Ademas de la afectacion cutanea, no podemos olvidar que esta puede manifestarse en las unas,
denominandose fotoonicolisis. Se caracteriza por la separacion lamina ungueal del lecho tras la exposicion solar.
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La onicodinia suele estar presente y precede a la onicélisis en semanas. Aunque la afectacion de la porcidn distal y lateral
de la ufia suele ser leve, puede llegar a producir defectos importantes de toda la [dmina ungueal con pérdida completa
de esta y/o con onicodistrofia permanente. Se trata de un diagndstico clinico y tiende a resolverse generalmente entre
los 3-6 meses siguientes. Dado que el mecanismo causal de este trastorno suele ser una reaccion de fototoxicidad no
inmunomediada, no estaria contraindicado la readministraciéon del farmaco una vez resuelto el cuadro. Sin embargo, es
importante hacer hincapié en la necesidad de evitar la exposicion solar mientras se esté en tratamiento con farmacos
fotosensibilizantes™.
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Anamnesis

Paciente sin alergias medicamentosas conocidas ingresado a cargo de Neurocirugia por traumatismo craneoencefélico
grave con hematoma intracraneal asociado y pardlisis facial tras caida desde 4 metros de altura. Se avisa por eritema
de aparicion repentina durante la tarde, pruriginoso y con sensacion de calor en las zonas afectadas. No habia
experimentado disnea, opresion toracica, diarrea ni otros sintomas generales; ni previamente ni al momento de realizar
la historia clinica. Solo se comenta como Unico cambio el dia previo de administracion de vancomicina intravenosa por
pico febril y aislamiento microbiolégico de S. epidermidis en liquido cefalorraquideo sin clinica asociada mas alla de la
que motivo su ingreso.

Exploracion fisica

Paciente encamado y obnubilado debido a su patologia de base, pero capaz de responder a la anamnesis. Realiza
ordenes, orientado en espacio y persona. Buen estado general, hemodindmicamente estable y eupneico.

Se aprecia placa eritematosa levemente edematosa caliente a la palpacion localizada a nivel de parte superior de tronco
(Figura 1A'y B), cuello y cara (Figura 2) sin elementos papulosos afadidos en las zonas afectadas. Resto de tegumento
sin aumento de temperatura. Palmas y plantas sin lesiones. Sin edema labial ni palpebral ni en Uvula.
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Exploraciones complementarias

Se procedid a tomar constantes tras la anamnesis comprobando estabilidad de tension arterial, frecuencia cardiaca y
saturacion de oxigeno respecto a tomas previas. Tension arterial 164/87 mmHg, 94 pulsaciones por minuto y saturacion
0, 94%.

Diagnéstico
Sindrome del hombro rojo por vancomicina.

Tratamiento

Se recomendo ralentizar la infusién de vancomicina a la mitad de velocidad respecto a la previa, con premedicacion
previa con dexclorfeniramina iv. Se pautd vigilancia de constante durante la infusion y en caso de inestabilidad
hemodinamica o disnea detenerla inmediatamente y cambiar de tratamiento antibiético.

Evolucion

Se continud la administracion de tratamiento intravenoso con vancomicina con menor velocidad y con la premedicacion
pautada sin que ocurriera ningun otro efecto adverso, resolviéndose las lesiones esa misma noche. No tuvo episodios
posteriormente y no se hizo necesario cambiar el tratamiento antibiético administrado durante el ingreso, que mantuvo
durante 2 semanas.
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Comentario™

Presentamos un caso de sindrome del hombre rojo por vancomicina que, si bien no es una entidad infrecuente, su
incidencia se ha reducido debido al conocimiento de este efecto adverso tanto por médicos como de los equipos de
enfermeria. Su aparicion es mas frecuente en casos de administracién en dosis altas (1 g o superior) y corto intervalo
(<1 hora). La causa es la induccion por parte del farmaco de una degranulacion histaminica inespecifica, durante o tras
la infusion, que provoca de forma tipica la aparicion de placas eritematosas en la region facial, cuello y parte superior
del tronco y espalda. Clasicamente descrito con la vancomicina incluso en su administracién oral o topica, puede
ser causado por otros farmacos como ciprofloxacino, anfotericina B, rifampicina o teicoplanina y es mas frecuente
con la administracién concomitante de opioides o contrastes yodados. En ocasiones puede conllevar hipotension y
otros sintomas tipicos derivados de la liberacion masiva de histamina, siendo el diagndstico diferencial una verdadera
anafilaxia en la que es fundamental la administracion de adrenalina y las medidas de soporte vital.
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Figura1.

A) Eritema en “V” en
zona superior de torax,
cuello y hombros.

B) Eritema en espalda
y parte posterior del
cuello.
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Figura 2.

Eritema y edema en
region frontal, mejillas
y laterales del cuello.
Parélisis facial por TCE.
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Anamnesis

Mujer de 75 afos hipertensa, dislipémica, anticoagulada por una fibrilacién auricular, portadora de una protesis mitral y
en tratamiento quimioterapica por recidiva local, ganglionar regional y axilar de carcinoma epidermoide de lengua que
se tratd hace dos afos con glosectomia parcial y quimioterapia y radioterapia adyuvantes, que acude a la consulta de
Dermatologia por lesiones cuténeas pruriginosas de 5 dias de evolucion en ambos miembros superiores y region del
escote. Referia empeoramiento de las lesiones con las exposiciones solares, aunque estas no eran intencionadas. La
paciente negaba fiebre u otra sintomatologia sistémica de interés. Tampoco habia estado en contacto con plantas ni se
habia aplicado ninguna sustancia en la piel. Habia acudido al Servicio de Urgencias los dias previos, donde le pautaron
prednisona y antihistaminicos orales con una mejoria muy discreta de la sintomatologia.

Como tratamiento habitual, tomaba sintrom, furosemida, atorvastatina, atenolol y suplementos de calcio y vitamina D.
Ademads, en las Ultimas tres semanas, su médico le afiadid espironolactona por aumento de edemas en miembros
inferiores que presentaba normalmente.

Exploracion fisica
La paciente presentaba papulas eritematoedematosas confluentes, algunas de ellas excoriadas, en dreas fotoexpuestas:
brazos, escote y dorso de manos (Figuras 1y 2). No se apreciaron vesiculas ni pustulas.

Una reaccion poco comun



Dermatosis por agentes externos

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia de las lesiones cutaneas en el antebrazo izquierdo, donde se observaba una celularidad linfoide
perivascular e intersticial en dermis papilar con algun foco de lesion de interfase vacuolar en la membrana basal con
cuerpos apoptoticos y minima espongiosis y exocitosis focales. La inmunofluerescencia fue negativa y por la presencia
de estos cambios minimos no se pudo llegar a un diagndstico anatomopatoldgico certero.

Diagnéstico
Reaccion de fotosensibilidad inducida por espironolactona.

Tratamiento

El tratamiento consistié en la retirada del tratamiento sospechoso de haber desencadenado la reaccion de fotosensibilidad,
es decir, la espironolactona. También se indico la realizacion una pauta descendente de prednisona oral, junto con la
aplicacion topica de una emulsién de metilprednisolona aceponato al 1% por las noches. Como tratamiento adyuvante
del prurito, se pautd antihistaminicos orales. Asimismo, se recomendo el uso de medidas de fotoproteccion.

Evolucion
La paciente negd en un inicio la introduccion del nuevo farmaco (espironolactona), motivo por el cual ni las lesiones
cutaneas ni la sintomatologfa mejoraron al principio con el tratamiento pautado. En las visitas sucesivas, e insistiendo
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en la anamnesis acerca de cambios en su medicacién habitual, la paciente finalmente reconocié la prescripcion de
espironolactona por parte de su médico por aumento de sus edemas en miembros inferiores habituales.

Se indico el cambio de ese farmaco por otro diurético, y en una semana tanto las lesiones cutaneas como la sintomatologia
habian practicamente desaparecido, pudiendo atribuir la reaccion de fotosensibilidad a la espironolactona.

Comentario™

Las reacciones de fotosensibilidad inducidas por farmacos son efectos adversos cutdneos debido a la exposicion
cutdnea o sistémica a medicamentos y a radiacion ultravioleta o del espectro visible. Se pueden clasificar en reacciones
fotoalérgicas o fototoxicas, y se diagnostican mediante una historia clinica minuciosa y la exploracion fisica, asi como la
histologia vy la realizacion técnicas de fototest y fotoparche.

Se han descrito multiples farmacos relacionados con estas reacciones adversas. En el caso de la espironolactona, hemos
realizado una busqueda de bibliografia que relacionara este farmaco con reacciones de fotosensibilidad usando el motor
de busqueda PubMed® e introduciendo los términos “spironolactone photosensitivity”, “spironolactone photoallergy” y
“spironolactone phototoxicity”. No hemos encontrado articulos que informen de la existencia de dicha relacion. Pese
que nuestra paciente carece de pruebas fotobiologicas para la confirmacion diagndstica, la aparicion de las lesiones
en regiones fotoexpuestas coincidiendo con la introduccion del farmaco y la mejoria de las mismas con su retirada, es
muy sugerente de una reaccion de fotosensibilidad inducida por espironolactona, de la cual no existe constancia en la
literatura.

Una reaccion poco comun



Papulas
eritematoedematosas
confluentes, algunas
de ellas excoriadas, en
areas fotoexpuestas:
brazos, escote y dorso
de manos.



10

Dermatosis por
agentes externos

Figura 2.
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Anamnesis

Varén de 35 afos sin antecedentes meédicos de interés que acude a consulta por lesiones pruriginosas en un tatuaje
de su brazo derecho. Estas lesiones habian aparecido cuatro meses tras la realizaciéon del tatuaje. No presentaba otra
clinica asociada.

Exploracion fisica
A la exploracion se objetivaron papulas localizadas especificamente en las areas rojas del tatuaje de multiples colores,
respetando el resto de tonalidades (Figura 1). No se detectaron adenopatias palpables.

Exploraciones complementarias

La biopsia cutanea de la zona afectada mostré degeneracion vacuolar de la capa basal y un infiltrado linfohistiocitario
que ocupaba todo el espesor de la dermis, de forma difusa en la unién dermoepidérmica y nodular en dermis
profunda. También se encontraron pigmento rojo intersticial y macrofagos que contenian pigmento rojo. Se detectd un
reordenamiento policlonal del receptor de antigeno de células T.

El paciente rechazo la realizacion de pruebas epicutaneas.

Diagnéstico
El diagndstico fue de reaccion inflamatoria retardada liquenoide y pseudolinfomatosa secundaria al pigmento rojo del
tatuaje.
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Tratamiento
El paciente fue tratado con corticoide topico.

Evolucion
La respuesta al tratamiento con corticoide topico fue inicialmente satisfactoria pero posteriormente presento recaidas
ocasionales que volvieron a requerir tratamiento. El paciente contindia en seguimiento.

Comentario

Ante unareaccion cutanea inflamatoria retardada a tatuajes, meses o afos tras su realizacion, es conveniente la realizacion
de una biopsia. Son mas frecuentes en el caso de la tinta roja seguida de la negra'. Los patrones inflamatorios descritos
hasta ahora son: liquenoide (el mas frecuente), espongidtico, pseudolinfomatoso, hiperplasia pseudoepiteliomatosa y
granulomatoso. Estos patrones se pueden solapar, como en el caso que presentamos. Ante un patrén granulomatoso
es conveniente descartar la presencia de una enfermedad granulomatosa sistémica como la sarcoidosis e infecciones'®.
Las pruebas epicutdneas suelen dar resultados negativos o inconsistentes®. A pesar de ello, es recomendable su
realizacion en reacciones retardadas que solo afecten a todas las zonas tatuadas del mismo color y que respeten
el resto de tonalidades. También en casos en los que la biopsia revele un patrén liquenoide? Entre las opciones de
tratamiento encontramos corticoides topicos, intralesionales o sistémicos, inmunosupresores, cirugia, dermoabrasion o
laser Q-Switched, acompafiado o no de laser ablativo'®. Es importante recordar que la aplicacion del laser sobre tatuajes
con signos de reaccion inflamatoria podria desencadenar una reaccion de hipersensibilidad'.
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Papulas localizadas
en las areas rojas del
tatuaje de multiples
colores, respetando el

resto de tonalidades.
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Anamnesis

Paciente mujer de 51 afos, sin alergias medicamentosas conocidas y fumadora de 10-12 cigarrillos/dia. Sin antecedentes
personales de interés, salvo seguimiento en Reumatologia por artritis reumatoide, tratada con adalimumab desde hace
dos meses vy leflunomida.

Acude a consulta de Dermatologia por aparicion de lesiones pustulosas generalizadas desde hace 15 dias, acompanadas
de malestar general. Ha permanecido afebril.

Exploracion fisica
A la exploracion, presenta papulas y pustulas distribuidas por tronco, espalda y miembros, asi como palmas y plantas.
Especialmente llamativa es la agrupacion de dichas lesiones en el pliegue axilar (Figuras 1y 2).

Exploraciones complementarias

Enla primera consulta, se decide tomar biopsia punch 3 mm de una de las lesiones de la espalda; el informe de anatomia
patologica confirmo el diagnostico de pustulosis exantematica generaliza aguda. Ademas, se solicita una revisién con
peticion analitica pasadas tres semanas. El resultado de dicho control no presenté alteraciones especificas.

Cosa de tres: pustulas, lesiones psoriaformes y adalimumab
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Diagnéstico
Tras correlacionar la clinica, la evolucion del cuadro vy los resultados de la biopsia, se llega al diagnostico de pustulosis
Exantematica generalizada aguda (PEGA) asociada a adalimumab.

Tratamiento

En la primera consulta, con el diagndstico de sospecha de psoriasis pustulosa paraddjica vs. pustulosis exantematica
generalizada aguda, y a la espera de los resultados de la biopsia, se recomienda suspender adalimumab. Pautamos
ciclosporina 150 mg en desayuno y 100 mg en la cena, hasta proxima revision en tres semanas, a la que acudira con
controles tensionales y analiticos. Pasado este tiempo, se inicia desescalada progresiva de la misma, hasta suspension
tras completar dos meses de tratamiento.

Evolucion

Tras la suspension de adalimumalb y tratamiento con ciclosporina, la paciente mostré una notable mejoria del cuadro,
desapareciendo todas las lesiones pustulosas presentes en la primera consulta. Sin embargo, en esta ocasion acudia
a revision con nuevas lesiones, Nno presentes anteriormente. Se trataba de costras adheridas en cuero cabelludo y
lesiones eritematodescamativas dispersas, de localizacion predominantemente plantar. Este hecho nos hizo dudar del
diagnostico aislado de pustulosis exantematica generalizada aguda, planteando la posibilidad de un solapamiento entre
PEGA vy psoriasis paraddjica secundaria a anti-TNF, aun pendiente de evolucion.

Cosa de tres: pustulas, lesiones psoriaformes y adalimumab
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Comentario™

La pustulosis exantematica generalizada aguda (PEGA) es una erupcion pustulosa, de inicio agudo y comiunmente
asociada a la ingesta de farmacos (hasta en un 90% de los casos), en pacientes sin antecedentes personales de
psoriasis. La patogenia es desconocida, aunque se cree que puede tratarse de una reaccion de hipersensibilidad tipo IV
a farmacos o agentes infecciosos. Puede adoptar diferentes presentaciones clinicas, llegando a confundirse con otras
entidades como la psoriasis pustular.

Consiste en la aparicion subita de multiples pustulas estériles, de 1-5 mm de didmetro y no foliculares, sobre un fondo
eritematoso. Se localizan preferentemente en tronco y grandes pliegues. A menudo se acompana de fiebre y leucocitosis,
pero no es usual que el cuadro conlleve una gran repercusion sistémica.

En la mayoria de los casos la retirada del medicamento conduce a la resolucion espontanea de las lesiones, pudiéndose
administrar tratamiento sintomatico con antitérmicos, corticoides topicos o agentes emolientes.

Cosa de tres: pustulas, lesiones psoriaformes y adalimumab
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Figura1.

Lesiones pustulosas
agrupadas sobre placas
eritematodescamativas
en tronco y pliegues
axilares.
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Pustulas y papulas
eritematosas en plantas.




Bibliografia

1.

Izquierdo VP, Aguirre HD, Daza RA, Mora SA, PefAaranda E. AGEP sistémico, un diagnostico oculto en una falsa
psoriasis paraddjica por anti-TNF. Rev Arg Reumatol. 2015;26(3):28-32. Disponible en: https://revistasar.org.ar/
revistas/2015/n3/4_caso_clinico.pdf

. Speeckaert MM, Speeckaert R, Lambert J, Brochez L. Acute generalized exanthematous pustulosis: An overview

of the clinical, immunological and diagnostic concepts. Eur J Dermatology. 2010;20(4):425-33. doi:10.1684/
€jd.2010.0932

. Solla Babio E, Sudrez-Amor O, Pérez Valcarcel J. Pustulosis exantematica generalizada aguda inducida por

amoxicilina-clavulanico. Galicia Clinica. 2010;71(4):185-6. Disponible en: https://galiciaclinica.info/PDF/GC71-4.
pdf

. Serrano G, Quijano E, Moreno M, Pereda O, Cortez F. Pustulosis exantematica generalizada aguda de evolucion

torpida asociada a terbinafina. Folia Dermatol Peru. 2009;20(2):77-82. Disponible en: https://sisbib.unmsm.edu.
pe/BVRevistas/folia/vol20_n2/pdf/a04v20n2.pdf

. Szatkowski J, Schwartz RA. Acute generalized exanthematous pustulosis (AGEP): A review and update. JADD.

2015;73(5):843-8. doi:10.1016/j.jaad.2015.07.017

<

Dermatosis por agentes externos

®)
S

86


https://revistasar.org.ar/revistas/2015/n3/4_caso_clinico.pdf
https://revistasar.org.ar/revistas/2015/n3/4_caso_clinico.pdf
https://doi.org/10.1684/ejd.2010.0932
https://doi.org/10.1684/ejd.2010.0932
https://galiciaclinica.info/PDF/GC71-4.pdf
https://galiciaclinica.info/PDF/GC71-4.pdf
https://sisbib.unmsm.edu.pe/BVRevistas/folia/vol20_n2/pdf/a04v20n2.pdf
https://sisbib.unmsm.edu.pe/BVRevistas/folia/vol20_n2/pdf/a04v20n2.pdf
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2015.07.017

Elefantiasis nostras verrucosa
por paclitaxel

Jon Fulgencio Barbarin

Mario Puerta-Pena

Daniel Falkenhain Lépez
Verdnica Monsalvez Honrubia

Dermatosis por agentes externos 87




Dermatosis por agentes externos

Anamnesis

Mujer de 55 aflos con diagnodstico en 2015 de adenocarcinoma en cuerpo y cola de pancreas y metastasis hepatica
(TANTIM1) estadio IV en tratamiento con gemcitabina y paclitaxel con respuesta completa mantenida, es valorada en
consultas de Dermatologia en 2017 por edema bilateral de piernas y exudacion amarillenta con empeoramiento notorio
durante los ciclos de quimioterapia.

Exploracion fisica

Inicialmente se observaba edema de ambos pies que abarcaba hasta el tercio inferior pretibial con un aspecto lefioso
y con placas bilaterales papilomatosas interdigitales y con extension proximal que iban aumentando de tamarno en las
visitas posteriores y con los ciclos de quimioterapia (Figuras 1y 2).

Exploraciones complementarias
Se realizd una biopsia de las lesiones observdndose una marcada hiperplasia papilomatosa con importante fibrosis
dérmica y dilatacion linfatica en punta de papilas, todo ello compatible con linfedema.

Diagnédstico
Se diagnostico de elefantiasis nostras verrucosa secundaria a paclitaxel, dada la secuencia temporal de inicio de las
lesiones y empeoramiento tras los ciclos de quimioterapia.

Elefantiasis nostras verrucosa por paclitaxel
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Tratamiento

Se iniciaron curas con fomentos de hipoclorito diluido al 1:1.000, hidratacién abundante con emolientes y medias de
compresion fuerte seglin tolerancia para atenuar la progresion y evitar sobreinfecciones. Asimismo, se derivo a la unidad
de rehabilitacion para optimizacion de la movilidad y valorar medidas de drenaje linfatico.

Evolucion

La paciente refirié una mejoria sintomatica de las lesiones con el tratamiento pautado, pero persistio la progresion clinica
de las mismas. Se valord el cambio de quimioterapico con oncologia médica y la paciente pero se decidio mantener el
mismo dado el beneficio clinico oncoldgico con seguimiento en curas periodicas en Dermatologia.

Comentario™

La terapia basada en taxanos tiene como efecto adverso comun la retencién de fluidos en extremidades, habiéndose
notificado linfedemas secundarios al mismo. La elefantiasis nostras verrucosa (ENV) es una complicacion poco
frecuente del linfedema cronico causado por obstruccion del sistema linfatico. La parte distal de los miembros
inferiores suelen ser la zona mas frecuentemente afectada. Clinicamente suele manifestarse como un edema lefioso
sin fovea que no varia con la elevacion de la extremidad vy, segun progresa, adquiere una morfologia verrucosa con
aspecto empedrado o musgoso. El diagndstico suele ser clinico, aunque es recomendable la realizacién de biopsias
para descartar malignidad.

Elefantiasis nostras verrucosa por paclitaxel
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Actualmente, la ENV se considera una enfermedad progresiva y supone un importante reto terapéutico. No existen
estudios de investigacién a largo plazo sobre el manejo de esta entidad, y la mayoria de reportes en la literatura se basa
en pequenas series de casos basados en medidas mecanicas y de soporte para evitar complicaciones secundarias
como alteraciones de la movilidad o sobreinfecciones.

Elefantiasis nostras verrucosa por paclitaxel
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Figura1.

Realizada en 2017, se observan placas
bilaterales papilomatosas de predominio
en region distal de 10y 2° dedos, asi
como edema lefioso bilateral con
coloracion marronacea.
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Figura 2.

Realizada en 2019, progresion de las
lesiones con confluencia de las placas

y aparicion de nuevas areas de aspecto
MUuSgoso en region mas proximal del pie.
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Anamnesis

Paciente mujer de 34 afos sin antecedentes de interés que acude derivada al servicio de Dermatologia por lesion en
el abdomen de 6 dias de evolucion. La paciente refiere que aparecio al dia siguiente de haber estado en un parque
acuatico, causandole gran preocupacion y prurito, pero no dolor. La paciente no refiere uso de perfume u otros
cosméticos ese dia.

Exploracion fisica
Se aprecian lesiones eritematosas bien delimitadas, de centro erosionado en zona lateral izquierda del ombligo que
siguen una distribucion lineal descendente o “patron en goteo” (Figura 1).

Exploraciones complementarias
Reinterrogando a la paciente y, tras negar el consumo de mojitos, confiesa haber consumido un polo flash de lima-limon.
Dado lo sugestivo de la anamnesis v la clinica, no fueron necesarias exploraciones complementarias afadidas.

Diagndstico
Fitofotodermatitis por lima-limon.

Lesiones en goterdn tras dia en parque acuatico
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Tratamiento
Se recomendo a la paciente aplicar dcido fusidico con betametasona 2 veces al dia durante 2 semanas. Ademas, se
recomendo a la paciente evitar la exposicion solar.

Evolucion
Tras unas semanas con medidas cautelares, evitando la exposicion solar, las lesiones de la paciente remitieron. Sin
embargo, dieron pie a la hiperpigmentacion postinflamatoria tipica de esta entidad.

Comentario

La fitofotodermatitis es una irritacion secundaria a reacciones fototoxicas, que consisten en eritema, con o sin ampollas,
e hiperpigmentacion retardada después del contacto con furanocumarinas (se han dado casos de hiperpigmentacion
sin eritema ni ampollas previas)'. Estas son compuestos abundantes en las Apiacieas y en los jugos de citricos, como
el del limon, lima, mandarina o naranja, entre otros. La fototoxicidad implica una reaccion inflamatoria causada por la
combinacion de un fotosensibilizante tépico u oral seguido de exposicion a la radiacion UV A (320-380 nm). Al no ser
una reaccion inmunitaria, no requiere sensibilizacion previa®*.

La erupcion puede iniciarse horas o dias después de la primera exposicion al compuesto fototdxico, causando patrones
irregulares. Muchas veces, como en este caso, se observa el patron “drip lines” o lineas de goteo cuando se relaciona
con sustancias liquidas®*.
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La fitofotodermatitis es una entidad que resulta importante conocer, ya que esta causada por plantas comunes en
nuestro medio y puede ser causa de errores diagndsticos, al confundirse esta entidad con dermatitis alérgica de
contacto, abuso infantil, dermatosis facticia (donde la paciente mostraria tipicamente mas indiferencia), infecciones
cutdneas o quemaduras solares. La prevencion de la exposicion es el mejor tratamiento para la fitofotodermatitis, con
control sintoméatico adecuado®”.
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Figura1.

Lesion con patron

“drip line” periumbilical
izquierda, de base
eritematosa y superficie
erosionada.
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Anamnesis

Varon de 50 afos, con antecedente de pancolitis ulcerosa de 20 afios de evolucion corticodependiente y refractaria
a multiples tratamientos inmunosupresores clasicos y biologicos. Acudio para valoracion de multiples Ulceras,
practicamente asintomaticas, en regién perianal de 1 mes de evolucidon. Negaba fiebre o clinica gastrointestinal
acompanante. Como antecedente, referia la aplicacion de una pomada antihemorroidal con acetonido de triamcinolona
al 0,01%, lidocaina al 2% y pentosano polisulfato sédico al 1%, durante el mes previo a la aparicion de las lesiones.

Exploracion fisica
En la exploracion cutanea se observaban en region perianal multiples ulceras profundas de bordes bien definidos, no
fagedénicos y fondo recubierto de fibrina (Figura 1). No presentaba otras lesiones mucocutéaneas.

Exploraciones complementarias

La biopsia cutdnea mostrd una Ulcera inespecifica, sin infiltrados neutrofilicos, granulomas, signos de vasculitis ni otros
datos histopatoldgicos de especificidad (Figura 2). El cultivo bacteriano fue negativo. Se realizé estudio analitico con
reactantes de fase aguda, incluyendo PCR y leucocitos, dentro de la normalidad.
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Diagnéstico
Los hallazgos clinicos, histopatoldgicos y analiticos fueron compatibles con Ulceras perianales en relacion con el uso de
una pomada antihemorroidal con acetonido de triamcinolona, lidocaina y pentosano polisulfato sodico.

Tratamiento

Se decidié tratamiento con prednisona oral a dosis de 1 mg/kg/d durante 10 dias y cobertura antibidtica de amplio
espectro con metronidazol y ceftriaxona. Ademas, durante el ingreso hospitalario, se realizaron curas himedas de las
lesiones.

Evolucion

Durante el ingreso, el paciente se mantuvo estable desde el punto de vista clinico y analitico, decidiéndose el alta
hospitalaria tras completar ciclo de prednisona y antibiotico oral.

Se mantuvo en seguimiento en consulta de Dermatologia, realizandose curas periddicas cada 72 horas con apodsito de
hidrocoloide, con disminucién progresiva del tamafo de las Ulceras. A las 8-10 semanas de seguimiento, se observd
reepitelizacion completa de las lesiones.
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Comentario

El diagnostico diferencial de las Ulceras perianales (UP) incluye enfermedades infecciosas, inflamatorias y procesos
neoplasicos’.

En los pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal, la enfermedad de Crohn perianal y el pioderma gangrenoso,
deben incluirse entre los principales diagnosticos de sospecha ante la presencia de UP?3. Aunque, clasicamente, el
diagndstico de pioderma gangrenoso se considera de exclusion, recientemente se han descrito criterios diagnosticos*?,
que incluyen caracteristicas clinicas, asi como la presencia de un intenso infiltrado neutrofilico en el estudio
histopatoldgico, con los que se pretende facilitar su reconocimiento.

La literatura recoge una serie reciente de 11 casos similares al presentado por la aplicacion de la misma pomada
antinemorroidal’. Aunque la relacion etiopatogénica es todavia desconocida, el efecto vasoconstrictor vy el riesgo de
atrofia cutdnea del aceténido de triamcinolona, asociado a la disminucion de la sensibilidad provocada por la lidocaina,
podrian ser los responsables de su potencial dafino.

Al tratarse de un producto de libre adquisicion sin supervision facultativa, el amplio uso de dicha pomada rectal obliga
a incluir esta posibilidad en el diagndstico diferencial del paciente con UP.
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Figura1.

Imagen clinica. MUltiples Ulceras profundas, de
bordes bien definidos no fagedénicos y fondo
recubierto de fibrina en region perianal.
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Figura 2.

Imagen histologica
(H-E, 4x). Ulcera
inespecifica, sin
infiltrados neutrofilicos,
granulomas, signos de
vasculitis ni otros datos
histopatologicos de
especificidad.
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Anamnesis

Mujer de 48 afios con antecedentes de sindrome ansiosodepresivo en tratamiento con benzodiacepinas desde hace
afos, habiendo perdido seguimiento por parte de Psiquiatria. Fue trasladada al Servicio de Urgencias de nuestro
hospital por un empeoramiento de su trastorno psiquiatrico con alteraciones conductuales y aparicion de ideas
autoliticas. Asimismo, la paciente presentaba lesiones cutaneas no pruriginosas ni dolorosas en tronco y extremidades
de 2 semanas de evolucion. Sus familiares referian un cuadro de unos 12 meses de evolucion de empeoramiento
progresivo de su condicion psiquidtrica asociando importante pérdida de peso y condiciones de insalubridad en su
domicilio. En cuanto a otra sintomatologia, la paciente referia diarrea de curso crénico en los Ultimos afos, sin cambios
significativos recientes.

Exploracion fisica

Alaexploracionfisica, la paciente presentaba placas eritematodescamativas, afectando a regién cervical, torax, abdomen
y miembros inferiores y superiores, con distribucion simétrica. En zona distal de ambos antebrazos presentaba placas
hiperpigmentadas descamativas de aspecto hiperqueratdsico. Ademads, alrededor del cuello presentaba un eritema de
bordes bien definidos (Figura 1).

Por otro lado, a su llegada al Servicio de Urgencias se evidenciaron datos de descuido de aseo personal y vestimenta,
sin encontrar otras alteraciones en la exploracion fisica general.

@0 O

Lesiones cutdneas en el contexto de una enfermedad psiquiatrica

10



Dermatosis endocrinometabolicas

Exploraciones complementarias

Se realizd analitica sanguinea con hemograma y bioquimica basica sin alteraciones. Se solicitd perfil proteico con
minima elevacion de proteina C reactiva (13 mg/l) y disminuciéon de prealbUmina de 16,5 mg/dl (limites normalidad
laboratorio: 20-34 mg/dl). No se encontraron déficits de vitamina B12, dcido folico ni vitamina B1. Se solicitaron pruebas
extrahospitalarias de vitamina B6, vitamina B3, zinc y cobre que se encuentran todavia pendientes. En la electroforesis
capilar se observo una hipoproteinemia de patron inespecifico y los estudios serologicos de autoinmunidad fueron
negativos.

Se realizo biopsia punch de una muestra cutanea a nivel cervical, observando hiperqueratosis ortoqueratdsica compacta
y paraqueratosis, asi como adelgazamiento de la epidermis con desorden arquitectural. En la dermis papilar se observan
vasos ectasicos y congestivos con ligeros infiltrados linfocitarios de predominio perivascular y moderada melanofagia.
Este patrén era compatible con la sospecha de una dermatosis nutricional. Se realizé tincion con dcido Schiff periddico
(PAS), sin observar hongos.

Diagnédstico

Las caracteristicas clinicas e histologicas de las lesiones cutdneas son muy sugestivas del diagndstico de pelagra,
probablemente producida por una mala alimentacion en una paciente con un cuadro psiquiatrico grave que
condicionaba una falta de cuidado personal.
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Tratamiento

Se inicio tratamiento con nicotinamida via oral a dosis de 100 mg cada 8 horas. Ademas, se administré cada 12 horas
un complejo vitaminico que incluia tiamina vitamina B1 (15 mg), vitamina B2 (15 mg), nicotinamida (50 mg), vitamina B6
(10 mg), pantotenato de calcio (25 mg), biotina (0,15 mg), vitamina B12 (0,01 mg) y vitamina C (200 mg).

Evolucion

La paciente requirid ingreso hospitalario debido a su patologia psiquiatrica. Durante el ingreso se administré el
tratamiento anteriormente indicado, con buena evolucién de las lesiones cutdneas, llegando a desaparecer a los 10
dias de tratamiento y quedando solo alguna lesién residual (Figura 2). La adecuada resolucién de las lesiones tras el
inicio del tratamiento constituye otro dato a favor del diagndstico propuesto. Asimismo, recibio adecuado tratamiento y
seguimiento por parte de Psiquiatria y Neurologia, mostrando mejoria también a este nivel.

Comentario

La pelagra es una enfermedad debida al déficit de niacina o vitamina B3 que clasicamente incluye un cuadro de
dermatosis, diarrea y demencia, pudiendo cursar sin alguno de ellos. Actualmente, en paises en desarrollo sigue siendo
un trastorno asociado a malnutricion por la falta de recursos'. Sin embargo, en los paises desarrollados se presenta
como un trastorno secundario a otras enfermedades, que pueden ser de tipo psiquidtrico (que condicionen una dieta
restrictiva como en el caso presentado), malabsortivas, metabodlicas o producido por algunos farmacos?.
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Las alteraciones cutaneas resultan bastante caracteristicas y suelen ser la base para el diagnostico. Tipicamente incluyen
placas descamativas hiperpigmentadas a nivel distal de las extremidades de forma simétrica, asi como un eritema bien
delimitado alrededor de la zona cervical que se conoce como “collar de Casal™. Por el contrario, la sintomatologia
digestiva y cognitiva suele cursar de forma mas inespecifica®. Las pruebas de laboratorio para cuantificar los niveles de
niacina no estan disponibles en muchos centros, por ello ante la sospecha clinica se recomienda iniciar tratamiento con
niacina o nicotinamida via oral, siendo la respuesta al tratamiento indicativa de este diagndstico?.
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Figura1.

Lesiones cutaneas de la paciente a
su llegada al Servicio de Urgencias.
A) Placas hiperpigmentadas
descamativas afectando de

forma simétrica a la zona distal de
miembros superiores.

B) Placas eritematodescamativas
en region toracica y abdominal
superior.

C) Eritema de bordes bien
definidos dispuesto alrededor de

la zona cervical.
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Figura 2.

Iméagenes de la paciente
en la que se aprecia

la resolucion de las
lesiones cutaneas a

los 10 dias de iniciar el
tratamiento descrito.
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Anamnesis

Varén de 67 afos con una historia de 13 aflos de granuloma anular (GA) diseminado que acudio a nuestra consulta de
Dermatologia con empeoramiento de su GA y aparicion de lesiones cuténeas dolorosas en piernas. Como antecedente
personal destacd diabetes mellitus (DM) tipo 2 insulinodependiente con mal control metabdlico. Su GA habia sido
refractario a multiples tratamientos incluyendo hidroxicloroquina, nicotinamida, metotrexato y combinacion de dapsona
y triple terapia con rifampicina, ofloxacino y minociclina.

Exploracion fisica

La exploracion fisica mostrd placas anulares eritematoviolaceas coalescentes en el dorso de ambas manos, brazos y
abdomen. En miembros inferiores, las lesiones dolorosas formaban placas atréficas de color rosado y amarillento con
cicatrizacion focal y telangiectasias (Figura 1A).

Exploraciones complementarias

Se realizaron varias biopsias cutaneas en ambos tipos de lesiones, que mostraron granulomas en empalizada con
degeneracién central del tejido conectivo, rodeados por histiocitos, linfocitos y células gigantes multinucleadas en
dermis superficial y media. La analitica sanguinea mostré un nivel de hemoglobina glicosilada Alc del 8,4 %, sin otras
alteraciones. La autoinmunidad y pruebas microbioldgicas fueron negativas.
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Diagnéstico
El paciente fue diagnosticado de necrobiosis lipoidica (NL) y GA diseminado en base a los hallazgos clinicos e
histopatologicos.

Tratamiento
Se inici¢ infliximab 5 mg/kg/dia de forma compasiva en la semana O, 2, 4 y cada 4 semanas.

Evolucion
La resolucion fue practicamente total de las lesiones tras seis meses de tratamiento con infliximalb (Figura 1B). El paciente
no requirio ningun tratamiento adicional ni sufrié ningun efecto adverso.

Comentario

EIGA vy la NL son enfermedades cutaneas granulomatosas de etiologia incierta. Aunque ambas son diferentes en cuanto
a sus caracteristicas clinicas, las dos entidades son similares en cuanto a su histologia y a su asociaciéon con la DM. Pese
a esta relacion, la presentacién concomitante de GA y NL es rara, y solo 12 casos de GA y NL coexistentes han sido
descritos en la literatura (Tabla 1)'°. Aunque existe un amplio arsenal terapéutico para tratar el GA y la NL, aiin no se han
establecido regimenes de tratamiento consistentemente eficaces.
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El factor de necrosis tumoral o (TNFa) parece ser un factor importante para la patogénesis del GA y la NL mediante
la induccién de formacion de granulomas. Infliximab es un anticuerpo quimérico monoclonal que bloquea el TNFa
disminuyendo lainflamacion, incluyendo una disminucién en la formacion de granulomas. En una revision reciente de GA
tratado con terapia anti-TNF, el 79,3% de los pacientes mostraron mejoria clinica®. También hay algunos casos descritos
en los que pacientes con NL han sido tratados exitosamente con infliximab y otros agentes anti-TNF°6. Presentamos un
caso de GA y NL concomitantes tratados exitosamente con infliximab. Nuevos estudios del potencial terapéutico de
infliximab en GA y NL son necesarios para establecer guias clinicas de tratamiento basadas en la evidencia.
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Figura1.

Imagen clinica de paciente con granuloma
anular y necrobiosis lipoidica antes y después
del tratamiento con infliximab. Placas
anulares eritematovioldceas induradas con
bordes bien definidos en la pierna derecha,
compatible con granuloma anular, y placa
amarillo-rosada bien delimitadacon atrofia
y telangiectasias en pierna izquierda,
compatible con necrobiosis lipoidica (A).
Lesiones residuales tras tratamiento con
infliximab 5 mg/kg cada 4 semanas durante

6 meses (B).
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‘ Respuesta a tratamiento

Caso ‘ Edad ‘ Sexo ‘ Comorbilidades ‘ Tratamiento
1 25 F ND Crioterapia
2 30 F DM2 NR
3 31 F DM2 NR
4 23 F ND NR
B 57 F ND NR
6 70 F DM2 NR
7 10 F | MODY Antidiabéticos
8 39 M | ND Antibioticos

Hipotiroidismo | Pentoxifilina

Corticoides y antibidticos topicos

9 n M DM1 NR
10 15 PD Antidiabéticos

Dislipemia

HTA

Obesidad
il 67 F DM2 NR
12 M F DM1 NR
13 (CA) 67 F DM2 Infliximalb 5 mg/kg cada 4 semanas

NR
NR
NR
NR
NR
NR
NR

Resolucion parcial

NR

Ninguna

NR
NR

Resolucién casi completa

CA: caso actual; F: femenino; M: masculino; DM1; diabetes mellitus tipo 1; DM2: diabetes mellitus tipo 2; HTA: hipertension
arterial; MODY: diabetes de la edad madura que se presenta en la juventud; ND: no diabetes; NR: no reportado; PD:

prediabetes.
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Tabla1.

Casos concomitantes
de granuloma anular y
necrobiosis lipoidica'®.
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Dermatosis endocrinometabolicas

Anamnesis

Mujer de 55 afios, sin antecedentes familiares de interés y con antecedentes personales de dislipemia y fibromialgia.
Remitida por lesiones amarillentas en grandes pliegues desde la adolescencia asociadas a lesiones inflamatorias axilares
dolorosas que han ido creciendo y menguando a lo largo de los Ultimos afos. No ha presentado fiebre ni sintomatologia
general. Por otro lado, la paciente refiere entumecimiento de los dedos y claudicacion intermitente en las piernas.
Ademas, fue diagnosticada en el pasado de lesiones retinianas por Oftalmologia, pero habia perdido el seguimiento y
no se han encontrado informes en su historia clinica.

Exploracién

Se observan placas amarillentas de aspecto apergaminado y mal delimitadas en cuello, axilas e ingles. Asimismo,
exclusivamente en la regién axilar, se objetivan lesiones tipo placas y nddulos supurativos, no calientes al tacto y sin
infiltraciéon profunda a la palpacion, ubicadas en el borde y centro de dichas placas amarillentas y atréficas. Algunas de
las lesiones inflamatorias presentan un borde serpiginoso (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Coneldiagndstico diferencial de las lesionesinflamatorias en pliegues en mente (hidrosadenitis supurativa, actinomicosis,
escrofuloderma...) se decide realizar: hemograma, bioguimica con funcion renal y hepatica, autoinmunidad, serologia
de VIH, virus hepatotropos v sifilis, quantiferén, radiografia de térax, cultivo y biopsia de una de las lesiones inflamatorias.
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Los resultados analiticos fueron normales, la radiografia, serologia y quantiferon fueron negativos y el cultivo para
bacterias y hongos también fue negativo. La biopsia mostro, en los cortes con hematoxilina-eosina, elastolisis abundante
en la dermis reticular y eliminacion transepidérmica de fibras elésticas fragmentadas con elastofagocitosis. Con las
técnicas de plata y Von Kossa para fibras elasticas se observaron dichas fibras extruidas a través de un tunel epidérmico
y permeando el epitelio (Figura 2).

Diagnostico
Pseudoxantoma elastico perforante.

Tratamiento

Inicialmente, antes de conocer el resultado histopatologico y dado el caracter inflamatorio de las lesiones, se inicié
tratamiento con ciclos de antibioticos topicos vy sistémicos, asi como antiinflamatorios, sin mostrar ninguna mejoria. Una
vez obtenido el diagndstico, se decidio derivar a cirugia plastica para extirpacion de las lesiones de mayor tamafio con
el fin de mejorar el confort de la paciente y se realizo interconsulta a Oftalmologia y cirugia vascular para el estudio del
resto de manifestaciones.

Evolucién
Por un lado, se extirparon algunas de las lesiones inflamatorias pero presentd una evolucion torpida con aparicion
de cicatrices hipertroficas y retracciones. Por otro lado, Oftalmologia objetivd que las lesiones diagnosticadas en el
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pasado se correspondian con estrias angioides retinianas. A su vez, cirugia vascular demostré ateromatosis acelerada y
calcificacion del territorio arterial de los miembros inferiores que explicaban la claudicacion intermitente.

Comentario

El pseudoxantoma eldstico (PXE) es una enfermedad genética metabdlica con herencia autosémica recesiva, causada
por mutaciones en el gen ABCC6 (ATP Binding Cassette Subfamily C Member 6)'. El déficit de esta proteina produce
calcificacion de los tejidos eldsticos y su clinica principal se situa en piel (placas amarillentas laxas en pliegues), ojos
(estrias angioides) y vasos (arteriopatia periférica)?. EI diagndstico se realiza por criterios clinicos e histoldgicos, donde
destaca la rotura y calcificacion de las fibras elésticas dérmicas.

El PXE perforante (PXEp) es un subtipo poco frecuente del que se han descrito dos formas. Una forma generalizada
de PXE con lesiones inflamatorias perforantes (confundida antiguamente por una asociacién entre PXE y elastosis
perforante serpiginosa)®* y otra de PXEp sin afectacion sistémica, descrita sobre todo en region periumbilical®. Existen
muy pocos casos publicados de esta variante en otras localizaciones, pero tras la revision de la literatura reciente no
se ha encontrado ninguno con presentacion axilar y que remede tanto las lesiones de una hidrosadenitis supurativa. El
PXE tiene un pronodstico debilitante no letal y no posee tratamiento especifico salvo para prevenir las complicaciones
estéticas, visuales y cardiovasculares. Un correcto diagndstico diferencial permitiria un adecuado manejo del paciente
evitando el riesgo potencial de exposicion a tratamientos ineficaces.
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Figura1.

A) Placas amarillentas
apergaminadas
cervicales.

B) Nodulos supurativos

axilares.
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Figura 2.
A) y B) Cortes de
hematoxilina-eosina.

C) Tincion de plata.
D) Tincion de Von Kossa.
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Anamnesis

Mujer de 68 afos, sin antecedentes familiares de interés, hipertensa e intervenida de tiroidectomia total por bocio
multinodular e histerectomia con doble anexectomia por miomas uterinos, remitida a nuestro servicio desde Atencion
Primaria en junio por aparicion de lesiones a nivel de miembros superiores e inferiores desde enero de 2021 con
empeoramiento progresivo pese a tratamiento pautado por su médico de familia con metilprednisolona y antibidticos
topicos. La paciente negaba otra sintomatologia acompafante.

Exploracion fisica

A la exploracion, la paciente presentaba placas eritematodescamativas distribuidas por piernas y antebrazos, la mayor
de ellas en cara lateral de pierna derecha de unos 3x4 cm de diametro mayor (Figura 1). No presentaba lesiones en
codos, rodillas ni cuero cabelludo. No se palpaban adenopatias locorregionales.

Exploraciones complementarias

Ante este cuadro clinico se realizo biopsia para estudio anatomopatologico fijada en formaldehido de la lesion en pierna
derecha que evidencio acantosis e infiltrado linfoplasmocitario perivascular y perianexial asi como multiples treponemas
en la muestra evidenciados mediante técnicas inmunohistoquimicas (Figura 2).
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Se rehistorié a la paciente, que negd haber mantenido relaciones sexuales de riesgo. La paciente referia no haber
mantenido relaciones desde hace aproximadamente 1 afo. Por otro lado, interrogada por sintomatologia acompafante
en su marido, referia que no presentaba actualmente ni habia presentado previamente lesiones a nivel genital.
Ademas, se solicitd una serologia para sifilis y otras infecciones de transmision sexual (ITS) con resultado positivo para
anticuerpo (Ac) antisifilis-total y con deteccion de Ac. R.P.R a titulo de 1/128. La serologia para VIH y virus hepatotropos
fue negativa.

Diagnédstico
Con estos resultados se confirmo el diagnostico de sifilis secundaria.

Tratamiento
Se pauto tratamiento con penicilina G benzatina 2.400.000 U intramuscular en dosis Unica.

Evolucién

Con el tratamiento las lesiones comenzaron a resolverse al cabo de unas semanas.

Por otro lado, se solicitd serologia de control en 3 meses y una serologia completa al marido de la paciente. Actualmente
la paciente se encuentra pendiente de acudir a revision en los proximos meses.
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Comentario™®

La sifilis es una ITS con una gran heterogeneidad en las manifestaciones clinicas conociéndose como la “gran
simuladora”. Aunque la variedad de sintomatologia cuténea es bastante conocida por parte de los dermatologos,
existen presentaciones clinicas atipicas que pueden ser dificiles de sospechar y de diagnosticar. Es imprescindible
conocer estas presentaciones menos habituales, para evitar retrasos en el diagnostico y en el tratamiento, disminuyendo
asi el riesgo de transmision.

El patron psoriasiforme, como era el caso de nuestra paciente, se encuentra dentro de las formas atipicas de
presentacion de la sifilis secundaria precoz.
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Figura1.

Placas
eritematodescamativas
en pierna derecha.
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Figura 2.

Imagen de los
treponemas en la
biopsia con técnicas
inmunohistogquimicas.
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Anamnesis

Antecedentes personales: extirpacion de fibroadenoma en mama derecha en 2004. Exfumadora de 4 cigarrillos al dia.
Sin alergias medicamentosas conocidas.

Tratamiento: ninguno de forma habitual.

Enfermedad actual: paciente mujer de 52 afos que presenta sindrome constitucional de 1 mes y medio de evolucion,
con pérdida de 20 kg de peso, astenia y malestar general. Fiebre de hasta 38,5 °C. Asocia tos sin expectoracion. Ademas,
presenta lesiones cutaneas en cara, cuello y térax de 3 semanas de evolucion.

Exploracion fisica

Presenta erupcion a modo de péapulas eritematosas, algunas de ellas con costra, no pruriginosas distribuidas por
cara, cuello y regién alta de torax (Figuras 1y 2). No lesiones en mucosas ni en otras localizaciones. Se palpan
adenopatias laterocervicales no adheridas ni dolorosas de 1 cm aproximadamente de tamafo. Resto de la exploracion
sin alteraciones.

Exploraciones complementarias

En primer lugar, se realiza analitica de sangre y radiografia (RX) de torax con los siguientes resultados:

Analitica: Hb: 11,8, VCM: 76,3, leucocitos: 5.330 (neutrdfilos: 4.880, linfocitos: 350), glucosa: 112, urea: 30, creatinina: 0,73,
filtrado: >90, iones en rango, LDH: 925, AST: 58, PCR: 40,5.

RX torax: aumento de densidad difusa en ambos pulmones con patron alveolar.
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Se realiza serologia siendo positiva a infeccion por VIH no conocida previamente con elevada inmunosupresion (24
CD4+).

TAC térax: infiltrado alveolar bilateral. Adenopatias mediastinicas mayores de 1T cm. Minimo derrame pleural derecho. Se
concluye que estos hallazgos pueden ser compatibles con un proceso inflamatorio o infeccioso, pero dado el contexto
clinico se plantean los diagnosticos diferenciales de bronconeumonia por tuberculosis o Pneumocystis jirovecii.
Baciloscopia y PCR de micobacterias en esputo: negativas. Mantoux: negativo. Quantiferon: indeterminado.

Deteccion de antigeno de P, jirovecii en esputo vy lavado broncoalveolar: negativos.

Se toma biopsia de dos de las lesiones cutaneas: en ellas se observan esporas e hifas en la dermis. Las hifas son
tabicadas y se ramifican de manera dicotdmica en angulo agudo (45°).

Cultivo de muestras respiratorias obtenidas mediante lavado broncoalveolar: se aisla Aspergillus nidulans.

Diagnédstico
Se establece el diagnostico de aspergilosis pulmonar invasiva por A. nidulans con diseminacion cutanea.

Tratamiento
Se administra tratamiento antifungico con voriconazol intravenoso a dosis de 300 mg cada 12 horas, en las primeras
24 horas y a dosis de 200 mg cada 12 horas, posteriormente.
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Evolucion

Tras 1 semana de tratamiento con voriconazol la enfermedad pulmonar progresa. Se decide traslado a unidad de
cuidados intensivos, pero finalmente se produce la muerte de la paciente por insuficiencia respiratoria global con
posterior fallo multiorganico.

Comentario™

Los aspergillus son hongos que ocasionan infecciones oportunistas en estados de inmunodepresion, siendo la
aspergilosis pulmonar invasiva la mas grave (50 % de mortalidad). Como factores de riesgo, entre otros, se encuentra la
infeccion por VIH. En estos pacientes la aspergilosis se asocia a un recuento muy bajo de CD4+ (<50) como ocurre con
nuestra paciente (24CD4+). La principal forma de adquisicion se produce por inhalacion de esporas o conidios, causando
enfermedad pulmonar. Desde ahi puede diseminarse a través de la sangre a otros érganos, al igual que en nuestro caso.
La afectacién cutanea es poco frecuente; puede ser primaria, relacionada con zonas de solucién de continuidad en la
piel y secundaria, por diseminacion hematogena. Las manifestaciones dermatologicas no son especificas, aunque lo
mas frecuente es la aparicion de maculas o papulas eritematosas que evolucionan a lesiones ulceradas.

El diagndstico se realiza mediante aislamiento del hongo en cultivos de esputo o lavado broncoalveolar. La afectacion
cutanea se diagnostica mediante biopsia y cultivo de las lesiones. El tratamiento debe instaurarse rapidamente, siendo
voriconazol de eleccion.

La importancia de la Dermatologia en este caso radica en que las lesiones cutdneas ayudaron al diagnostico de la
infeccion al observarse hifas tabicadas en la biopsia.
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Figura1.

Papulas eritematosas
no foliculares, algunas
cubiertas por costra,
localizadas en la frente.
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Figura 2.

Papulas eritematosas
no foliculares, algunas
cubiertas por costra,
localizadas en region

cervical y toracica alta.
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Anamnesis

Vardn de 41 afnos espafol sin antecedentes personales que acudid a Urgencias por una lesion cuténea en pie derecho
de 3 dias de evolucion. Referia haber vuelto hace un dia de Kenia, donde vive desde hace afios. A la anamnesis el
paciente comentaba que la lesion empezd como una “rojez” en el 4° espacio interdigital del pie derecho con molestias
asociadas. Ademas, la lesion habia ido migrando progresivamente por el pie provocando un intenso prurito. Tras
interrogarle, el paciente referia haber estado caminando y jugando al futbol descalzo por terrenos arenosos hiimedos,
ademas de haberse bafado en piscinas de limpieza dudosa. No habia presentado fiebre ni otra sintomatologia en
ningun momento. Negaba haber recibido tratamiento farmacologico ni haberse aplicado algun producto en las Ultimas
semanas.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica se aprecio un surco eritematosomarronaceo lineal, serpiginoso, indurado y doloroso al tacto que
se extendia desde el 4° espacio interdigital, donde habia una intensa descamacion con maceracion, a la zona dorsal
del 5° dedo. El trayecto continuaba por el dorso del pie con vesiculas de contenido claro (Figura 1) vy finalizaba por el
borde lateral del mismo, migrando hacia posterior (Figura 2). No se apreciaron signos de celulitis. Tampoco presentaba
lesiones a nivel de mucosas.
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Exploraciones complementarias
No se realizaron pruebas complementarias.

Diagnéstico
Se establecio el diagndstico de larva migrans cutanea y de tinea interdigitalis por criterios clinicos y los antecedentes
epidemioldgicos del paciente.

Tratamiento
Instauramos tratamiento con ivermectina oral a dosis de 200 mcg/kg (12 mg) 2 dias seguidos en tomas Unicas y con
antihistaminicos. Ademas, pautamos clotrimazol topico para tratar la tinea interdigitalis.

Evolucion

Un mes después el paciente acudio a revision con desaparicion de la sintomatologia y de la lesion. Referia que al dia
siguiente de la primera dosis de ivermectina ceso el prurito y que la inflamacion empezd a disminuir paulatinamente en
los dias siguientes.
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Comentario

Lalarva migrans cutanea es una dermatosis que consiste en la migracion subcuténea de larvas, tipicamente Ancylostoma
braziliense, una uncinaria que parasita el intestino de gatos y perros. Suele adquirirse por contacto directo con tierra o
arena contaminada con heces de dichos animales’.

Esta enfermedad es una infestacion que suele afectar tipicamente a los pies. En poblacion oriunda de paises tropicales
predomina en niNos y varones jovenes con escasos recursos econdmicos?y que caminan o practican deportes
descalzos (futbol generalmente) en terrenos arenosos y hiimedos?®.

Aunque esta patologia infecciosa no requiere heridas previas en la piel, algunas dermatosis que cursan con una
alteracion en la barrera cutdnea, como la tinea interdigitalis de nuestro paciente, podrian ser factores predisponentes
para infestarse por la larva, al facilitar la penetracion de esta. Por tanto, el tratamiento de estas patologias cutaneas
podria ejercer un papel protector. Concluyendo, se presenta un caso de enfermedad del viajero en la que ademas de
conocer los factores de riesgo tipicos hay que considerar dermatosis de base.

@0 O

03

Lesion serpiginosa y pruriginosa en pie derecho

151



03

Dermatosis infecciosas @
Figura1.

Se puede observar la puerta
de entrada de la larva sobre el
40 espacio interdigital del pie
derecho, con descamacion de
la tinea interdigitalis. Asimismo,
se puede apreciar un surco
eritematosomarronaceo y
serpiginoso sobre el dorso del
pie, con vesiculas claras en

su trayecto, que traducen la
inflamacién generada.
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Figura 2.

Se aprecia el trayecto
migratorio de la larva
por el borde lateral del
pie derecho, avanzando
hacia su parte posterior.
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Anamnesis

Varon de 51 aflos hospitalizado por neumonia bilateral por COVID-19. Durante el ingreso, v tras 11 dias del diagnostico,
desarrollo lesiones genitales dolorosas. El paciente presentaba buen estado general; los dias previos habia desarrollado
fiebre que se habia atribuido a la neumonia. El paciente referia que era el primer episodio de estas caracteristicas.

Exploracion fisica
Vesiculas arracimadas y erosiones en cuerpo y base de pene (Figura 1). No se palpaban adenopatias inguinales.

Exploraciones complementarias

Se tomaron muestras para diagnostico molecular (PCR) de virus herpes simple (VHS)-1, VHS-2, y virus varicela
zoster (VVZ), siendo positiva la PCR para VHS-2. También se realizaron estudios serologicos, resultando negativa la
Inmunolobulina G para VHS-2. El screening de otras infecciones de transmision sexual (sifilis, gonorrea, Mycoplasma
genitalium, Chlamydia trachomatis y VIH) fue negativo.

Diagnéstico
Primoinfeccion herpética genital en paciente COVID-19.

Tratamiento
Se instaurd tratamiento empirico con aciclovir 400 mg cada 8 horas durante 7 dias.
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Evolucion
Las lesiones se secaron en el plazo de 5 dias, dejando costras arracimadas.

Comentario™

En el ultimo afio hemos asistido a una explosion de publicaciones cientificas donde se han descrito diferentes
manifestaciones cutaneas en el paciente COVID-19, incluyendo las de etiologia viral. Sin embargo, segun nuestro
conocimiento, no se han reportado casos de infeccion herpética genital durante la infeccion por SARS-CoV-2.

La inmunosupresion adquirida durante la infeccion por SARS-CoV-2 condiciona linfopenia, y aumenta el riesgo de
primoinfeccion o reactivacion de infecciones latentes, como las causadas por la familia herpesviridae. Se han descrito
casos de reactivacion de VHS-1, VVZ y CMV. Recientemente, se han publicado cuatro casos de pacientes jovenes e
inmunocompetentes con herpes zoster oftalmico. Destaca también el articulo de Llamas et al. en el que detectan VHS-1,
VHS-6, VHS-7, virus de Epstein-Barr y VVZ en pacientes COVID-19, sin detectarse VHS-2 en ninguno de ellos.

En conclusion, presentamos un caso de primoinfeccion por VHS-2 en paciente COVID-19, suméandose a la amplia lista
de manifestaciones cutaneas descritas en esta enfermedad. La primoinfeccion y reactivacion del VHS-2 es plausible por
mecanismos de inmunosupresion. Esta infeccion genital puede estar infrarreportada en pacientes COVID-19, debido
a la dificultad para valoracion médica presencial durante la pandemia y por la falta de exploracion del area genital en
pacientes infectados.
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Figura1.

Erosiones arracimadas y
de bordes irregulares en
el pene.
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Anamnesis

Varén de 49 anos, VIH+ estadio C3, en tratamiento con abacavir, lamivudina y dolutegravir con buena adherencia
terapéutica, es remitido por presentar lesiones cutaneas asintomaticas en dorso de ambas manos de un ano de
evolucion. No presentaba clinica articular ni debilidad muscular.

Como antecedentes de interés destacan: hepatitis A pasada y episodio de leishmaniasis visceral hace un afo tratada
con anfotericina B intravenosa, tras la cual recuperd la pancitopenia y la PCR de Leishmania en sangre se negativizo.

Exploracion fisica
A la exploracion se objetivaron papulas y nédulos rosados en dorso de ambas manos, especialmente en articulaciones
interfalangicas (Figura 1). No presentaba afectacion facial ni en otra localizacion.

Exploraciones complementarias

Se realizd examen microscopico de una puncion aspiracion de un nédulo, observandose escasos cristales poligonales
birrefringentes, que no sugerian tofo gotoso. Se realizd una biopsia punch que mostro discreto infiltrado inflamatorio,
existiendo marcada presencia de macréfagos cargados de amastigotos (Figura 2).

Diagnédstico
Leishmaniasis cutdnea anérgica como manifestacion de una leishmaniasis sistémica persistente.
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Tratamiento
El paciente recibid un afo atras el tratamiento correcto para leishmaniasis visceral: dosis de induccién de anfotericina B
liposomal intravenosa y posteriormente dosis de mantenimiento mensual.

Evolucion
Las lesiones cutéaneas han permanecido estables y asintomaticas. El paciente no presentaba alteraciones analiticas
relevantes. Fue remitido al Servicio de Enfermedades Infecciosas para completar el estudio sistémico y tratamiento.

Comentario

La infeccion por Leishmania presenta un amplio abanico de manifestaciones clinicas, tanto sistémicas como cutaneas,
que son todavia mas variables cuando el paciente es VIH. La leishmaniasis postkala azar suele presentarse afos
después del tratamiento, excepto en pacientes inmunosuprimidos donde puede coexistir con la afectacién visceral'. Las
lesiones cutdneas son en ocasiones el primer signo de compromiso visceral’ en nuestro paciente estuvieron presentes
desde el comienzo del cuadro hace un ano. Se han publicado varios casos de lesiones producidas por Leishmania
dermatomiositis-like®4, por lo tanto deberiamos incluir esta infeccion como posible simulador de dermatomiositis
sobre todo en pacientes inmunodeprimidos. Su reconocimiento es importante para establecer la afectacién visceral y
establecer un tratamiento correcto. En ocasiones la afectacion cutanea no responde adecuadamente a anfotericina B
y es necesario complementar el tratamiento con fluconazol. Los hallazgos histoldgicos difieren de los observados en
pacientes inmunocompetentes, destaca el escaso infiltrado inflamatorio y la abundante presencia de amastigotos.
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Figura1.

Papulas y nodulos
rosados en dorso de
manos, de predominio
en articulacion
interfalangica.
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Figura 2.

Biopsia tipo punch.
Hematoxilina-eosina
(200x). Infiltrado
inflamatorio discreto
en el que destacan
macrofagos cargados
de amastigotos en su
citoplasma.
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Anamnesis

Varoén de 32 afos, sin antecedentes de interés, acude a Urgencias por lesiones en el pene de dos dias de evolucion,
acompanado de disuria y secrecion uretral blanquecina. Durante este periodo no ha presentado fiebre ni sensacion
distérmica. No presentaba sintomas a nivel testicular ni en otros érganos o sistemas. Comenta que tiene relaciones sin
proteccion, pero que tiene pareja estable desde hace dos anos y que no ha tenido encuentros fuera de la relacion.

Exploracion fisica

Paciente presentaba buen estado general, hemodindmicamente estable. A nivel genital se observan papulas
milimétricas eritematosas en region periuretral (Figura 1). No se observa exudado uretral en el momento actual. No
dolor a la palpacién testicular ni se palpan adenopatias.

Exploraciones complementarias

Se toma muestra uretral con hisopo para deteccién mediante PCR de Chlamydia/gonococo, y para cultivo. También se
realizan serologias para descartar otras enfermedades de transmision sexual como VIH, hepatitis A, B, C y Treponema
pallidum. El resultado de todas las pruebas fue negativo, a excepcion del cultivo donde se aislé... Streptococcus pyogenes.

Diagnédstico
Uretritis por Streptococcus pyogenes.
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Tratamiento
Se pautd en Urgencias tratamiento empirico para uretritis de transmision sexual, ceftriaxona 500 mg IM mas azitromicina
250 mg 6 comprimidos. Tomando dos comprimidos el primer dia y posteriormente toma uno cada dia.

Evolucion

La revision fue en consultas de Dermatologia a las dos semanas, donde acudio ya asintomatico. Sabiendo ya el
sorprendente resultado del cultivo (se aislo Streptococcus pyogenes) se le preguntod por clinica faringea en su pareja,
a lo que respondié que su novia habia padecido una faringitis, no tratada y que durante ese periodo habian mantenido
sexo oral, lo cual hacia que todo encajara con el microorganismo aislado.

Comentario

Los agentes mas frecuentemente asociados a uretritis infecciosa son Chlamydia trachomatis y Neisseria gonorrhoea.
Otros gérmenes descritos con menor frecuencia son Mycoplasma genitalium, Ureoplasma urealyticum, Haemphilus spp.
o Gardenela vaginalis'. Con respecto a la uretritis por Strepyococus pyogenes, representa el 1% del total de las uretritis'.
Aunque siempre ha sido descrito mas frecuentemente en edad pediatrica (no relacionado con practicas sexuales),
no es excepcional en adultos jévenes, principalmente en varones, donde la transmision si es sexual™. Los gérmenes
implicados cambian segun las distintas practicas sexuales, como es el caso que presentamos y, en nuestra experiencia,
se han involucrado igualmente otras bacterias como Escherichia coli, cuyo origen puede ser tanto genitourinario como
intestinal.
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Figura1.

Imagen anterior del
glande del paciente
donde se observan
papulas eritematosas

periuretrales. No se
observan exudado.
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Anamnesis

Mujer de 80 afos, sin antecedentes personales de interés. La paciente acudio al Servicio de Urgencias dermatologicas
consultando por dos tumoraciones a nivel supraclavicular izquierdo de aproximadamente 2 meses de evolucion, las
cuales en las Ultimas dos semanas habian adquirido aspecto purulento incluso con drenaje espontaneo de abundante
contenido de pus una de ellas.

La paciente se encontraba en este momento en seguimiento por Medicina Interna por dichas lesiones y por un cuadro
constitucional leve de 3 meses de evolucion consistente en hiporexia y pérdida de 4 kg de peso, sin otros “sintomas B”
ni otra clinica asociada de ninguin tipo. 25 dias antes se habia realizado una ecografia de partes blandas en contexto del
estudio de los nédulos (Figura 1), sugestiva bajo informe radioldgico de posible proceso neoplasico maligno primario o
secundario.

Exploracion fisica

En la exploracién fisica se constatd la presencia de dos tumoraciones de aproximadamente 4 y 3 centimetros de
didmetro blandas y fluctuantes, localizadas a nivel supraclavicular derecho, no adheridas a planos profundos ni pétreas,
levemente dolorosas a la palpacién (Figura 2). La mas externa presentaba material purulento contenido, mientras que
sobre la situada mas internamente aparecia en superficie una erosién costrosa sugestiva de drenaje previo de material
por la misma. No se constataron otras lesiones mucocutaneas ni otros datos de relevancia en la exploracion fisica
sistémica.
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Exploraciones complementarias
Bajo sospecha de un proceso infeccioso abscesificado, se realizd puncidn y aspiracion de la lesion lateralizada a la
derecha, con obtencion de material purulento que se remitio para estudio microbioldgico.

Diagnéstico

Se remitio el material para cultivo bacteriano, de micobacterias y hongos. Se realizé test de reaccion en cadena de la
polimerasa (PCR) para micobacterias, resultando positivo para Mycobacterium tuberculosis complex. Posteriormente
la tincion fluoresceina BAAR y el cultivo de micobacterias confirmaron el resultado. La prueba de Mantoux fue positiva
(15 mm).

En base a dichos hallazgos clinicos y microbioldgicos se realizo el diagnéstico de tuberculosis ganglionar (escrofuloderma).

Tratamiento
No se objetivd enfermedad tuberculosa a ninguin otro nivel en el estudio sistémico. Se inicid terapia combinada con
rifampicina + isoniazida + pirazinamida + etambutol.

Evolucion
La paciente presentd una evolucion satisfactoria de las lesiones, con resolucion de las mismas. Ademas, no se objetivéd
desarrollo de clinica sistémica a otro nivel ni aparicion de nuevas lesiones mucocutaneas.
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Comentario

El término escrofuloderma’ hace referencia a la afectacion cutéanea por Mycobacterium tuberculosis secundariamente
a la infeccién por el microorganismo de estructuras adyacentes, siendo la mas frecuente la linfadenopatia infecciosa,
tipicamente cervical (siendo a su vez la afectacion ganglionar la forma mas frecuente de afectacion extrapulmonar). La
evolucion clinica de las lesiones puede ser insidiosa, progresando tipicamente desde lesiones nodulares eritematosas
hacia la ulceracion vy fistulacién, con salida de contenido seropurulento.

La tuberculosis cutanea es una manifestacion infrecuente de la infeccion por Mycobacterium tuberculosis® (1-1,5% de
las tuberculosis extrapulmonares, que se manifiestan en el 8-14% de los casos). La forma mas tipica es la escrofula, si
bien otras manifestaciones pueden estar presentes, secundarias a inoculacion directa cutanea del microorganismo o a
diseminacion hematdgena desde otros focos infecciosos®.

El tratamiento? se basa en los regimenes antibioticos clasicos de la tuberculosis, con terapias que combinan rifampicina,
isoniazida, pirazinamida, etambutol y estreptomicina. En ocasiones se acompana de drenaje quirlrgico de las lesiones.
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Imagen ecogréfica
de las lesiones en
su fase nodular,
donde se aprecian

numerosos ganglios
hipoecogénicos y en
morfologia redondeada,
radioldgicamente
sugestivos de posible
malignidad en ese
momento.
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Figura 2.

Se aprecian dos
lesiones nodulares a
nivel supraclavicular
derecho, eritematosas,
abscesificadas: a

la derecha material
purulento aun
contenido, a la
izquierda costra y
erosion secundarias
a fistulizacion del
contenido.
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Anamnesis

Varén de 35 afios, que acudid a nuestro servicio derivado desde el Servicio de Urgencias por lesiones ulceradas
multiples en regidon de surco balanoprepucial de una semana de evolucién, tras relaciones sexuales de riesgo hacia
aproximadamente un mes.

Exploracion fisica

El paciente presentaba ulceras multiples de base eritematosa en region de surco balanoprepucial, que se acompanaban
de intenso dolor, edema y adenopatias bilaterales dolorosas a la palpacion (Figuras 1y 2). No presentaba lesiones en
mucosa oral, ni anal; tampoco fiebre, ni signos de uretritis o proctitis.

Exploraciones complementarias
Se solicitd analitica completa con perfil de infecciones de transmision sexual, ademas de una prueba PCR tomada
directamente de las lesiones.

Diagndstico
El resultado de la serologia y la PCR fue positivo para Treponema pallidum, sin ninguna otra enfermedad concomitante.
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Tratamiento
Se realizd una pauta de penicilina G benzatina 2,4 millones de unidades, intramuscular y doxiciclina 100 mg cada
24 horas durante 21 dias, esta Ultima de manera empirica.

Evolucion
El paciente evoluciond de manera favorable con un descenso rapido de los anticuerpos reaginicos y una mejoria clara
de las lesiones.

DO O

Comentario

Se trata de una sifilis primaria de caracteristicas atipicas, ya que, aunque el periodo de incubacion resultd acorde con el
que se contempla en una sifilis primaria, la manifestacion en forma de chancros multiples, edema de glande y prepucio
y adenopatias bilaterales dolorosas, no es una presentacion frecuente de la misma.

Parece que son los pacientes con dermatitis atdpica u otras dermatosis inflamatorias, ademas de los pacientes con VIH
los que suelen presentar cuadros clinicos atipicos de sifilis primaria y/o secundaria de manera mas frecuente!.
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Figura1.
Chancros multiples en
surco balanoprepucial.
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Figura 2.
Edema de la zona
afectada.
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Dermatosis infecciosas

Anamnesis

Mujer de 60 afios, con antecedente de psoriasis leve, que acudid a consulta de Dermatologia para la valoracion de
una lesion cutanea pruriginosa de un mes de evolucion (Figura 1). La lesion, localizada en la region toracica anterior
derecha, habia ido creciendo progresivamente de forma centrifuga, pese a tratamiento con corticoides topicos.

La mujer negaba padecer clinica sistémica, toma de nuevos farmacos, posibles contactantes o relacion con animales
salvajes o domésticos.

Exploracion fisica

En la exploracion dermatologica se observo, en la region toracica derecha, multiples placas exudativas circinadas, de
aspecto erosivocostroso. En el interior de las lesiones, se observaban lesiones vesiculopustulosas, predominantemente en
los bordes activos de las placas.

La paciente no presentaba lesiones en mucosa oral, genital o conjuntival.

Exploraciones complementarias

Se tomaron dos biopsias para estudio histolégico vy para la realizacion de estudio de inmunofluorescencia directa. En
la biopsia cutanea practicada, se observaron focos de acantélisis suprabasal, paraqueratosis y dermatitis espongiotica
con aislados eosinofilos (Figura 2).

En el estudio de inmunofluorescencia directa no se reconocieron depdsitos de inmunocomplejos.
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El protocolo analitico fue rigurosamente normal, con resultados negativos para los anticuerpos antidesmogleina 1/3 y
anti-BP180/230.

Se realizd ademas un cultivo microbiologico para descartar posibles infecciones por patdégenos bacterianos o
fungicos.

Diagnédstico

Inicialmente, como diagnostico diferencial, se planted la posibilidad de que la paciente presentara una placa psoriasica
Unica debido a sus antecedentes personales, pénfigo seborreico o impétigo ampolloso. La falta de mejoria tras realizar
tratamiento con corticoides tépicos y antibioterapia por via oral y topica, hizo sospechar sobre un posible origen fungico
de la lesion. Finalmente, se realizd un cultivo microbiologico en el que se aislo Trichophyton tonsurans, confirmando el
diagndstico de infeccién por tinea corporis variante ampollosa.

Evolucién

Tras el diagnostico de tifla ampollosa se retiraron los corticoides y los antibidticos tépicos y se inicid tratamiento con
terbinafina oral 250 mg/dia, miconazol topico y betametasona crema. La evolucion fue satisfactoria y tras 8 semanas, las
lesiones habian desaparecido, quedando la paciente totalmente asintomatica.
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Comentario

Las infecciones cutadneas por hongos dermatofitos presentan un amplio espectro de manifestaciones cutdneas.
Clasicamente, la infeccion por dermatofitos se describe como una placa eritematodescamativa circinada de bordes
activos que presenta crecimiento centrifugo progresivo. Sin embargo, debido al enmascaramiento de las lesiones
cuténeas por la aplicacion de corticoides y/o antibioticos topicos, esta forma de presentacion clinica es cada vez menos
frecuente'.

La tifa ampollosa o bullosa es una variante clinica muy inusual de tinea corporis, tinea pedis o tinea manuum. Aunque
se desconoce el mecanismo de formacion de las lesiones vesiculoampollosas, se han propuesto varias hipdtesis como
son: la intensa reaccioén inflamatoria, el trauma repetido o la aplicacion de corticoides tépicos'?.

La presencia de vesiculas, ampollas y lesiones erosivo-costrosas evolutivas implica un amplio diagnostico diferencial,
incluyendo: cuadros infecciosos (impétigo ampolloso, herpes simple), dermatitis de contacto, o enfermedades
ampollosas autoinmunes®.

La sospecha clinica de tifia ampollosa requiere el examen microbioldgico de una lesion ampollosa que permita identificar
el agente infeccioso y asegure un tratamiento eficaz®.
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Figura1.
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Anamnesis

Varon de 58 afos sin antecedentes de interés que acudio a Urgencias por aparicion de una lesion dolorosa en
gluteo derecho desde hacia 10 dias, asi como una lesion similar retroauricular izquierda y fiebre de hasta 38,5°C de
unos 3 dias de evolucion. No habia presentado sangrado externo, tampoco sintomatologia sistémica salvo cefalea
puntual sin datos de alarma. El paciente no habia realizado viajes recientemente, si solia pasear normalmente
con sus perros por zona de campo cercana a su domicilio. No habia realizado tratamiento especifico para esta
sintomatologia.

Exploracion fisica

El paciente presentaba aceptable estado general. La exploracion neuroldgica, cardiopulmonar y abdominal era
normal. En gluteo derecho y en zona retroauricular izquierda se objetivaban dos placas de unos 5x3 cmy 3x2 cm
eritematosas, con centro ulcerado cubierto por escara (compatibles con tache noire), algo infiltradas, con eritema
perilesional (Figuras 1y 2). No se observaban garrapatas ni otros insectos. Presentaba salpicadas por tronco, miembros
superiores e inferiores pequenas pdpulas eritematosas <1 cm algo infiltradas, asi como dos pépulas eritematovioldceas
en palma de mano derecha, sin otras lesiones acrales (Figuras 3 y 4). Se palpaba una adenopatia inguinal derecha
dolorosa. No se observaban lesiones en polo cefélico ni en mucosa oral.
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Exploraciones complementarias

- Analitica sanguinea: GPT 87 U/I[10 - 50], proteina C reactiva 741 mg/dI [0,1 - 0,5], linfopenia leve 870/uL [1.000 - 3.200],
resto incluida coagulacién sin alteraciones.

+ Rx de térax sin hallazgos relevantes.

« PCR COVID-19 negativa.

- Exudado de herida de gluteo derecho: cultivo de bacterias flora mixta gram positiva y gram negativa.

- Serologia Rickettsia conorii en Urgencias negativa. Repeticion de serologia R. conorii a las 2 semanas Rickettsia connorii
IgG negativo, Rickettsia connorii IgM Positivo, compatible con infeccion reciente por Rickettsia spp. Resto de serologias
VIH, VHC, VHB, LUES y Borrelia burgdoferi negativas.

« Biopsia de piel papula en zona escapular izquierda: PCR tiempo real se identifica Rickettsia sibirica mongolotimonae.

Diagnédstico
Rickettsiosis por R. sibirica mongolotimonae.

Tratamiento
Se inicié doxiciclina 100 mg cada 12 horas durante 2 semanas y paracetamol 650 mg cada 8 horas seguin precisara.
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Evolucion
Tras el inicio de doxiciclina el paciente experimentd importante mejoria, con desaparicion de la fiebre en menos de
48 horas y mejoria progresiva de las lesiones cutaneas.

Comentario

R. sibirica mongolotimonae fue identificada como patdégeno en humanos en 1996', aunque habia sido aislada en 1991
en la garrapata Hyalomma asiaticum; en Espafa se ha descrito en Rhipicephalus pusillus y Rh. bursa?®. Se trata de una
rickettsiosis emergente con unos 40 casos descritos® que puede causar cuadros muy diversos tipo fiebre botonosa
mediterranea-like, linfangitis o adenopatias; el tipo de presentacion depende mas del estado del huésped que del
patogeno®. Se propuso la denominacion de lymphangitis-associated rickettsiosis (LAR) para esta enfermedad, aunque la
linfangitis aparece en menos de la mitad de los enfermos’. Suele causar sintomas leves y se han descrito complicaciones
como encefalitis®, miopericarditis® o shock séptico®. La escara o mancha negra puede ser multiple, algo poco frecuente
en la fiebre botonosa mediterranea’, y plantea el diagnostico diferencial con la fiebre africana por picadura de garrapata
(R. africae) si hay antecedente de viaje®. Otros patdgenos que podrian causar escara y adenopatias tras picadura de
garrapata son R. slovaca, R. raoultii, Bartonella henselae y Francisella tularensis, entre otros®. El diagnostico definitivo se
realiza con PCR, pues la serologia tiene reactividad cruzada entre diferentes especies de Rickettsia®".
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Figura1.
Escara en gluteo
derecho.
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Figura 2.
Escara retroauricular
izquierda.
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Figura 3.

Papulas eritematosas
infiltradas en espalda
(flecha: toma de biopsia
para PCR).




Papulas
eritematoviolaceas
en palma derecha
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Anamnesis

Varén de 55 anos, con antecedentes de diabetes mellitus en tratamiento con metformina y dapaglifozina, esteatosis
hepatica, y sindrome coronario agudo.

Acude a consultas ambulatorias de Dermatologia de nuestro centro por presentar lesiones a nivel del glande y prepucio,
de 3 semanas de evolucion, que se acompafaban de molestias sin presentar claro dolor. Inicialmente lo relacionaba con
relacion sexual traumatica con su pareja habitual.

Habia sido diagnosticado por su médico de atencion primaria de una balanitis candidiasica para lo que habia sido
tratado con antifingicos topicos y orales sin mejoria.

Negaba fiebre o cualquier otro tipo de sintomas sistémicos. No presentaba lesiones a otros niveles de la superficie
corporal, ni tenfa afectacion de otras mucosas.

Negaba toma de ninguin nuevo farmaco, ni productos de herbolarios. No habia aplicado ninguin tipo de producto tépico
previamente. No habia presentado episodios previos. Negaba relaciones sexuales de riesgo.

Exploracion fisica

El paciente se encontraba afebril, con buen estado general. En la exploracion se apreciaban erosiones con superficie
exudativa que afectaba de forma difusa a toda la superficie del glande, surco balanoprepucial, y cara interna del prepucio
(Figura 1). No existian lesiones a nivel del resto de la superficie corporal, no lesiones en mucosa oral ni conjuntival. No
adenopatias inguinales.
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Exploraciones complementarias

Se solicitd analitica con bioquimica, hemograma y estudio de autoinmunidad en la que no se objetivaron alteraciones.
Se realizd toma de muestra para PCR de virus herpes, resultando negativo.

La biopsia de la mucosa del glande mostraba una balanitis inespecifica con impetiginizacion, siendo el estudio de
inmunofluorescencia directa negativa.

En el estudio se incluyeron serologias para ITS, en el que se observo un resultado positivo en las pruebas treponémicas,
y siendo las pruebas reaginicas positivas con 1/64.

Diagnostico
Balanitis de Follmann.

Tratamiento
Se pauto tratamiento con Benzetacil® 2.400.000 Ul IM.

Evolucion

El paciente acude a consulta para administracion del tratamiento, y durante la misma, refiere aparicion en los dos dias
previos, de lesiones a nivel del escote, y las palmas y plantas. En la exploraciéon se apreciaban maculas eritematosas
confluentes en escote, y papulas eritematodescamativas con collarete descamativo periférico a nivel de palmas y
plantas, lesiones compatibles con sifilis secundaria.

@0 O

11

Balanitis erosiva

203



Dermatosis infecciosas

Por lo tanto se decidié administrar Unicamente una dosis de Benzetacil® 2.400.000UlI.
El paciente es citado de nuevo con nosotros en dos semanas, para ver la evolucion clinica. Se aprecié una resolucion
completa del cuadro con desaparicion de las lesiones y sin evidenciar alteraciones residuales (Figura 2).

Comentario™

La balanitis de Follmann es una forma atipica de presentacion de sifilis primaria, segiin algunas series se presenta en
menos de un 1% de los casos, aunque se considera una entidad infradiagnosticada. Fue descrita inicialmente en 1939
por Eugene Follmann.

Se suele manifestar como una balanitis exudativa, bien delimitada, con apariciéon de multiples erosiones. En ocasiones
puede asociar también edema, produciendo en casos mas graves parafimosis secundaria.

Sin embargo, existe una gran variabilidad clinica. En la literatura se han descrito formas no exudativas, e incluso formas
descamativas. Ademas, puede acompanarse, preceder o suceder a la aparicion del chancro sifilitico tipico.

Al tratarse de una forma de sifilis primaria, en ocasiones el estudio seroldgico va a resultar negativo, por lo que es
necesario sospechar esta entidad en casos de balanitis , especialmente tras descartar otras posibles causas (infecciones
por herpes, candida, anaerobios, o causas no infecciosas como enfermedades ampollosas u otras entidades como
dermatitis de contacto o exantema fijo medicamentoso).

En esos casos, la repeticion del estudio seroldgico, o la toma de muestras para realizacion de PCR, o visualizacion en
campo oscuro de treponemas puede ser Util.
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El tratamiento al igual que otras formas de sifilis primaria, consiste en la administracion de Benzetacil® 2.400.000 Ul
IM. En el caso de no realizarlo, se produce la curacion espontanea al cabo de varias semanas de forma similar que el
chancro primario, por lo que el conocimiento de esta entidad dentro del diagnostico diferencial de balanopostitis es
imprescindible para su diagndstico precoz.
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Figura1.

Erosiones generalizadas
en glande y cara interna
de prepucio.
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Figura 2.

Resolucién del cuadro
con reepitelizacion
completa tras la
administracion del
tratamiento.
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Anamnesis

Varon de 46 anos con antecedentes personales de enfermedad de Behcet, sindrome de Evans y trombosis
venosa profunda para las cuales esta en tratamiento habitual con micofenolato de mofetilo, acido acetilsalicilico
y acenocumarol. Consulta al servicio de Dermatologia por lesiones dolorosas en la mucosa oral de dos meses de
evolucion, sin otros hallazgos cuténeos.

Ademas, refiere un ingreso reciente por sepsis por Pseudomona aeruginosa de origen abdominal poco después del
inicio de las lesiones mucosas.

Exploracion fisica
Se observan dos Ulceras socavadas y profundas de bordes bien delimitados, eritematosos y fondo fibrinoso localizadas
en el paladar duro de localizacion retroalveolar derecha e izquierda (Figura 1).

Exploraciones complementarias

« Analitica: pancitopenia leve.

- Biopsia cutanea: proliferacion linfoide compuesta por células atipicas de habito inmunobléstico, positivas para CD79a
(Figura 2A) y con multiples mitosis. La hibridacion in situ para el virus de Epstein-Barr (VEB) mostro positividad intensa
y difusa en la poblacion tumoral (Figura 2B).

+ Biopsia de médula 6sea: normal.

- PET/TAC: adenopatias mesentéricas patoldgicas sin captacion hipermetabdlica ganglionar.
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Diagnéstico

La morfologia y el inmunofenotipo fueron compatibles tanto con un linfoma B difuso de células grandes (LBDCG)
asociado a VEB como con una Ulcera mucocuténea asociada a virus de Epstein-Barr (UMCVEB) , pero dado la ausencia
de captacion en PET y de la infiltracion de la médula dsea el paciente fue diagnosticado de UMCVEB.

Tratamiento
Se retird micofenolato de mofetilo y se implantaron medidas conservadoras con anestésicos y antisépticos locales.

Evolucion
Las ulceras se resolvieron tres semanas después de la retirada de micofenolato de mofetilo.

Comentario

Las UMCVEB son una entidad nueva reconocida en 2017 por la organizacion mundial de salud y consiste en un trastorno
linfoproliferativo asociado al VEB que suele afectar a los pacientes ancianos o inmunodeprimidos'. Clinicamente se
manifiestan en forma de Ulceras redondeadas bien delimitadas que suelen ser profundas y dolorosas. La localizacion mas
frecuente es la orofaringea, pero se pueden originar en cualquier punto del tracto gastrointestinal'®. En la histopatologia
es tipico observar infiltrados de linfocitos T atipicos con morfologia similar a las células de Reed-Stenberg, abundantes
linfocitos T vy la hibridacion in situ para el VEB es tipicamente muy positiva®. El diagnostico diferencial se realiza con
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otros linfomas, sobretodo con LBDCG que en ocasiones puede estar asociado a VEB y presentar una histologia idéntica
a UMCVEB. Entre las principales caracteristicas diferenciales destaca la histologia con infiltrado predominantemente
polimorfo en UMCVEB, la localizacién que en los linfomas suele ser ganglionar vy, lo mas importante, el comportamiento
con un curso autoinovolutivo e indolente en UMCVEB y progresion con diseminacién sistémica en los linfomas®. Las
lesiones de UMCVEB suelen autoinvolucionar sin tratamiento o reduciendo la inmunosupresién por lo que en el caso de
persistencia plantear otras posibilidades diagnosticas.
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Figura1.

Ulceras socavadas y
profundas de bordes

bien delimitados,
eritematosos y fondo
fibrinoso localizadas

en el paladar duro de
localizacion retroalveolar

derecha (A) e
izquierda (B).
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Figura 2.

Proliferacion linfoide compuesta por

células atipicas de habito inmunoblastico

con multiples mitosis (A).

La hibridacion in situ para el virus de
Epstein-Barr (VEB) positiva (B).
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Dermatosis infecciosas

Anamnesis

Varén de 73 afos con antecedentes de accidente isquémico transitorio, hipertension arterial e hiperplasia benigna de
prostata; en tratamiento con acido acetilsalicilico, perindoprilo, indapamida y tamsulosina-solifenacina.

Acude a Urgencias el 29 de mayo por fiebre de hasta 38,5°C vy lesion pruriginosa en pierna derecha de cinco dias de
evolucion. Asi mismo, referia tos ocasional con escasa expectoracion marronacea desde hacia un mes. No cefalea
ni mialgias. Negaba convivientes afectos, viajes recientes a zonas rurales o al extranjero o picaduras de artropodos.
Afirmaba salir diariamente a pasear con su perro por un parque.

Fue dado de alta con juicio clinico de infeccion respiratoria no consolidativa y celulitis, pautdndose amoxicilina-
clavulanico 875/125 mg cada 8 horas durante 7 dias.

Tres dias mas tarde acude nuevamente por persistencia de la fiebre (méxima 38,8°C, predominio vespertino), que
asociaba astenia y nduseas con vomito aislado de contenido bilioso, momento en el que solicitan nuestra valoracion.

Exploracion fisica

Primera visita (29/05):

Buen estado general, estabilidad hemodinamica (105/73 mmHg, 85 Ipm) y respiratoria (eupneico en reposo, saturacion
de oxigeno 97%).

Se objetivaba en zona pretibial derecha papula con costra serohematica en el seno de placa eritematoedematosa, con
aumento de temperatura local y minimo dolor a la palpacion.
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Segunda visita (01/06):

Obnubilacién, con debilidad manifiesta. Episodio de hipotensién (80/50 mmHg), con adecuadas cifras tensionales tras
sueroterapia (130/80 mmHg, 80 lpm).

El abdomen no era doloroso a la palpacién y no mostraba signos de irritacion peritoneal.

Presentaba en cara anterior de pierna derecha escara necrotica rodeada de placa eritematopurpurica con flictena rota
en su superficie (Figura 1). En tronco y zona proximal de miembros se observaba exantema maculopapuloso eritematoso
no confluente (Figura 2). No se palpaban adenopatias. No afectacion mucosa ni palmoplantar. No lesiones ampollosas
ni dianiformes.

Exploraciones complementarias

Primera visita (29/05):

El andlisis de sangre mostro: trombocitopenia (89.000/uL), linfopenia (500/uL), hipertransaminasemia leve (ALT/GPT
43 U/L), deterioro de funcion renal (creatinina 1,58 mg/dL, filtrado glomerular estimado mediante formula CKD-EPI
43 mL/min/1,73 m?), leve hiponatremia (132 mmol/L) y elevacion de reactantes de fase aguda (fibrinégeno 750 mg/dL,
PCR 10,8 mg/dL).

El andlisis de orina resultd no patoldgico. La radiografia de térax no revelaba alteraciones agudas. La deteccion de
antigenos de SARS-CoV-2 fue negativa.
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Segunda visita (01/06):

En la nueva analitica se objetivaba: plaquetopenia (64.000/uL), coagulopatia (tiempo de protrombina 13,6 segundos,
tiempo de tromboplastina parcial activado 24,8 segundos, dimero D 2.300 ng/mL, fibrinogeno 642 mg/dL),
hiperlactacidemia (2,9 mmol/L), hipertransaminasemia (ALT/GPT 171 U/L, AST/GOT 163 U/L, GGT 190 U/L, LDH 483 U/L),
insuficiencia renal (creatinina 1,85 mg/dL, filtrado glomerular 35 mL/min/1,73 m?) y elevacion de marcadores inflamatorios
(PCR 179 mg/dL, procalcitonina 0,59 ug/L).

Resultaron negativos: el cultivo del exudado de la lesién erosiva y las serologias de fase aguda (inmunoglobulina M)
frente a rickettsia, borrelia, leishmania y bartonella.

Se realizd biopsia tipo punch de 4 mm de macula en tronco para estudio histolégico y microbioldgico. El examen
anatomopatoldgico objetivd dermatitis perivascular superficial, compatible con la sospecha clinica de rickettsiosis. La
PCR tisular resulté igualmente positiva.

Se extrajeron tres pares de hemocultivos con crecimiento en dos de ellos de estafilococo coagulasa negativo sensible
a oxacilina.

Diagnédstico
Fiebre botonosa mediterranea con sobreinfeccion de la lesion de inoculacion en forma de celulitis.
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Tratamiento

Durante las primeras 24 horas recibio sueroterapia intensa y antibioterapia empirica con ceftriaxona, clindamicina y
doxiciclina (100 mg/12 h).

Tras el resultado de los hemocultivos y la biopsia cutanea se ajustoé el espectro del régimen antibiotico a doxiciclina y
cefazolina.

Evolucion

Presentd evolucion clinica satisfactoria, con mejoria de nivel de conciencia, manteniéndose afebril y estable desde el
punto de vista hemodinamico y respiratorio.

Se objetivo resolucion progresiva del exantema y franca mejoria de la extensa placa de celulitis circundante a la taché
noire.

Analiticamente, correccion paulatina de los niveles de transaminasas y retorno a los parametros de funcion renal basal.

Comentario'®

Las rickettsiosis comienzan con fiebre, cefalea, mialgias, vomitos y dolor abdominal, pudiendo asociar tos y confusiéon o
aletargamiento. A menudo aparece trombocitopenia, aunque la coagulacion intravascular diseminada es inusual. Otros
hallazgos pueden ser anemia, funciones hepatica y renal alteradas.

Durante el periodo de incubacion (4-10 dias) aparece una escara (0,5-2 cm) con halo eritematoso, que se corresponde
con el sitio de inoculacion de la garrapata.
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Cuando se desarrolla exantema, este suele aparecer del tercer al sexto dia, comenzando con méculas eritematosas
en mufecas y tobillos, diseminandose luego a la mayor parte del cuerpo, con relativa preservacion de la cara y
con afectacion palmo-plantar en la mitad de los casos, de forma relativamente tardia. Las maculas son reflejo de la
vasodilatacion por infeccion de células endoteliales en la microcirculacion dérmica. Al desarrollarse edema perivascular
se convierten en péapulas. Es poco probable que las biopsias contengan el hallazgo clasico de vasculitis linfocitica con
extravasacion de hematies.

El diagndstico seroldgico suele ser retrospectivo, ya que los anticuerpos no se desarrollan hasta el séptimo dia o mas
tarde.

El farmaco de eleccion, incluidos nifos pequenos, es la doxiciclina.
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Figura1.

Placa eritematopurpurica en region
pretibial derecha con erosion central y
escara necrotica adyacente.
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Figura 2.
Tenue exantema maculopapuloso
de predominio en tronco.
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Anamnesis

Varon de 48 afos, sin antecedentes patologicos de interés, acude a consulta de Dermatologia para realizar tratamiento
de verrugas vulgares generalizadas, de predominio en cuello, zona central del térax y dedos de las manos. No habia
padecido infecciones recurrentes o cronicas en ningun momento de su vida. Al interrogatorio reportaba la presencia
de cuadro diarreico (de 2-3 deposiciones/dia) desde practicamente los 20 afios, asi como hinchazon de ambas
extremidades inferiores desde los 25 afos, sin filiar. El paciente habia sido tratado mediante queratoliticos topicos,
retinoides topicos y tratamiento quirlirgico, recidivando las lesiones tras todos los tratamientos.

En una visita posterior para una nueva sesion terapéutica, aporta informe del estudio realizado por el servicio de medicina
interna de otro centro sanitario.

Exploracion fisica

A la exploracion presenta multiples lesiones verrucosas, de entre 3y 15 mm, localizadas en la parte anterior del cuello,
torax y manos, de distribuciéon periungueal (Figuras 1y 2). Asi como linfedema de ambas extremidades inferiores y
superiores.

Exploraciones complementarias
Enla visita inicial se le pidi¢ una analitica bésica, donde destacaba una linfopenia (0,76 x10"3/ml), con resto de pardmetros
del hemograma y bioquimica general, incluyendo reactantes de fase aguda, dentro de la normalidad.
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Un estudio analitico mas extenso mostré ademas una reduccion de los niveles plasmaticos de albumina (2,5 g/dL)
y de inmunoglobulinas (IgA: 39 mg/dL; IgM 30 mg/dL; IgG: 297 mg/dL), con pruebas seroldgicas negativas para los
patdgenos habituales (VIH, VHC, VHB).

A raiz de los hallazgos de hipoproteinemia y el cuadro diarreico crénico se le realizd un estudio endoscopico digestivo
con toma de biopsias duodenal y coldnica, con hallazgos caracteristicos de una linfangiectasia intestinal.

Diagnédstico
Verrugas multiples y resistentes asociadas a linfangiectasia intestinal primaria y linfedema.

Tratamiento

El paciente fue tratado por el servicio de Digestivo de su hospital de referencia con dieta hiperproteica, exenta de grasas
y asociando triglicéridos (TG) de cadena media.

Las lesiones cutaneas fueron tratadas mediante cidofovir intralesional

Evolucién
Tras 4 ciclos de tratamiento con cidofovir las lesiones cutaneas han presentado una resolucién casi completa.
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Comentario

La linfangiectasia intestinal (LI) se caracteriza por una alteraciéon y dilatacion de los vasos linfaticos del intestino
delgado que dificulta el drenaje linfatico y determina una pérdida proteica, incluyendo gammaglobulinas, y linfocitaria
(especialmente CD4) hacia la luz intestinal. Esta pérdida de linfocitos es especifica de la LI respecto a otras enteropatias
pierde-proteinas'. Aunque la hipogammaglobulinemia y la linfopenia van a suponer cierto grado de deficiencia humoral
y celular, los casos de linfomas e infecciones cronicas, como verrugas viricas multiples y resistentes, son infrecuentes.
La presentacion de un paciente joven, previamente sano, con multiples verrugas resistentes a tratamientos y asociadas
a diarrea y linfedema, puede hacer sospechar la LI como causa de las mismas. En la literatura solo hay 6 pacientes
descritos, pudiendo su reconocimiento mejorar tanto su calidad de vida como el control de la patologia cutanea y de
las complicaciones intestinales, especialmente el desarrollo de linfoma sistémico, que se ha observado en 4 de los
6 pacientes con la asociacion de verrugas y LI%

Este caso destaca la importancia de reconocer causas de inmunodepresién ante el desarrollo de verrugas multiples
resistentes.
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Papula verrucosa que
afecta a toda el area de
la matriz ungueal.
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Figura 2. ~

Detalle de la cara anterior del cuello del
paciente donde se observan multiples papulas
verrucosas de color piel.
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Dermatosis infecciosas

Anamnesis

Varon lactante de 2 meses con alteracion ungueal de dos unas de las manos, de inicio a las 2 semanas de vida. No
habia tenido episodios de inflamacion o exudacion. Sus padres negaban traumatismos previos. Su madre habia tenido
candidiasis vaginal durante el ultimo trimestre de embarazo. No referian antecedentes familiares de psoriasis u otras
dermatosis. Habia estado aplicando vinagre en oclusion durante dos semanas.

Exploracion fisica

A la exploracion se evidenciaba un engrosamiento de la ldmina ungueal, aislados pits y un tinte amarillo-verdoso en toda
la tercera ufa de la mano derecha (Figura 1) y, de menor extension, en la cuarta ufia de la mano izquierda. No paroniquia
o exudacion.

Exploraciones complementarias
Se realizé un cultivo ungueal que resultd negativo.

Diagndstico
Candidiasis ungueal congénita.
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Tratamiento
Dado que las lesiones ungueales eran altamente sugestivas de onicomicosis por Candida se pauto clotrimazol topico en
oclusion 2 veces al dia antes de obtener los resultados del cultivo.

Evolucidén

Un mes después las lesiones habian mejorado significativamente, quedando Unicamente leuconiquia distal (Figura 2).
Dada la importante mejoria con tratamiento antifungico, a pesar del resultado negativo del cultivo, consideramos que
se trata de un caso de candidiasis ungueal congénita.

Comentario'™

La candidiasis cutanea congénita es una infeccion poco frecuente que aparece entre 12 horas y 7 dias después del
nacimiento, normalmente como una erupcion papulopustulosa generalizada, con afectacion variable de las ufas vy
mucosas. La afectacion aislada de las ufas es poco frecuente, habiendo escasos casos descritos en la literatura. La
distrofia ungueal, en forma de onicomadesis proximal o bandas hiperqueratésicas, puede estar presente al nacer o
desarrollarse a partir de las 6 semanas de vida. Para su tratamiento, son de eleccion los antifungicos tépicos (clotrimazol
o ciclopirox olamina), aunque se han reportado algunos casos autorresolutivos. Aungue la onicomicosis es excepcional
como hallazgo unico de la candidiasis congénita, debe reconocerse como una manifestacion de inicio tardio de la
candidiasis cutanea congénita. Por lo general, conlleva un buen prondstico con normalizacion de la distrofia ungueal.
Presentamos un nuevo caso de candidiasis congénita limitada a las ufias con buena respuesta a clotrimazol tépico.
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Figura1.
Pits y tinte amarillento
en la lamina ungueal.
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Figura 2.
Onicolisis distal tras un

mes de tratamiento con
clotrimazol.
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Anamnesis

Varon de 35 afios que acude remitido a Dermatologia desde el Servicio de Urgencias por cuadro de una semana de
evolucion consistente en malestar general, sensacion distérmica y aparicién de lesiones cutdneas generalizadas y en
la mucosa oral. No referia ingesta medicamentosa previa, picadura de artropodo o ambiente epidémico infeccioso
familiar. No obstante, referia mantener relaciones sexuales de riesgo y sin proteccion en los ultimos afos.

Exploracioén fisica

Al explorarle, se observa la presencia de un exantema conformado por multiples lesiones maculopapulares de
distribucion en el tronco, abdomen, cara y raiz de ambas extremidades. Llama la atencion afectacion palmar y plantar
bilateral, asi como del cuero cabelludo con lesiones que presentan un collarete descamativo periférico (Figura 1)
sin provocar afectacion del foliculo piloso. Ademas, en la cavidad oral se observa dos areas de mucosa depapilada
(Figura 2) no dolorosa a la palpacion y asintomatica. No se apreciaron lesiones en mucosa genital. No obstante, se
palpan adenopatias inguinales bilaterales no dolorosas.

Exploraciones complementarias

Se solicita una serologia completa con presencia de RPR a titulos elevados, asi como también positividad mediante FTA-
ABS. El VIH y el resto de la serologia fue negativa.

La analitica con bioquimica y hemograma, fue normal salvo una leve elevacion de los pardametros inflamatorios.

Se realiza una exploracion oftalmoldgica, otoldgica y neurologica completa sin hallarse alteraciones significativas.
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Diagnéstico

Ante la clinica sugestiva y los hallazgos serologicos se diagnostica al paciente de una sifilis secundaria sin compromiso
neurologico, con manifestaciones cutaneas en forma de roséola sifilitica, asi como clavos palmares plantares y lo
relevante del caso, la presencia también de estas lesiones en el cuero cabelludo y afectacion de mucosa oral en lengua
depapilada “en pradera segada”.

Tratamiento
Tras informar al paciente, se decide tratarlo con dosis Unica de pencilina G benzatina 2,4 millones de unidades por via
intramuscular previa anestesia de la zona.

Evolucion

Alas 24 horas de su administracién el paciente experimenta diaforesis, cefalea, nduseas, mialgias, asi como exacerbacion
de las lesiones cutaneas propias de la reaccion de reaccion de Jarisch-Herxheimer, que ceden con la toma de
antiinflamatorios y antitérmicos orales.

En las semanas siguientes se produce una remision de las lesiones cutdneas con una normalizacién progresiva de las
papilas linguales. Se realizan controles seroldgicos a los 3, 6 y 12 meses con descenso paulatino del titulo y negativizacion
de las pruebas reaginicas.
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Comentario'®

Durante los ultimos aflos hemos vivido un repunte en el diagnostico de enfermedades de transmision sexual en las
consultas de Dermatologia. Es bien conocida su capacidad para simular gran cantidad de manifestaciones cutaneas,
obligdndonos a mantener un alto grado de sospecha clinica.

Dentro de la sifilis secundaria, lo méas habitual es observar la presencia de un exantema de morfologia roseoliforme,
compuesto por maculas y papulas descamativas no pruriginosas con predileccion por la afectacion facial del tronco
y las extremidades, pudiendo acompanfarse de fiebre, artromialgias, pérdida de peso o linfadenopatias. En funcion del
momento evolutivo, se pueden observar los clavos sifilicos palmoplantares y otras manifestaciones menos frecuentes
como los condilomas planos genitales, la afectacion de la mucosa oral y la alopecia sifilitica. En esta fase, las pruebas
seroldgicas (reaginicas y treponémicas) son positivas.

Lo que destacamos del caso y fue lo primero que nos alertd de la posibilidad del diagndstico, es la afectacion del cuero
cabelludo con lesiones que recuerdan a clavos sifiliticos, asi como la presencia de una lengua depapilada con esa
imagen clasica en “pradera segada” descrita cldsicamente en la literatura.
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Figura1.

Papulas eritematosas
con intensa
descamacion periférica
en cuero cabelludo.
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Figura 2.

Areas de mucosa lingual
depapilada que recuerdan a una
“pradera segada”.
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Anamnesis
Varon de 51 anos de origen senegalés, con antecedentes de VIH en tratamiento con terapia antirretroviral desde hacia
dos anos, consultd por astenia y lesiones dolorosas en periné de 3 meses de evolucion.

Exploracion fisica
El paciente presentaba placas hipopigmentadas de superficie mamelonada. Algunas estaban ulceradas, con fondo
fibrinoso (Figura 1). Asimismo, presentaba adenopatias inguinales bilaterales, no adheridas a planos profundos.

Exploraciones complementarias

Se solicité cultivo y PCR de las lesiones ulceradas, siendo positiva esta Ultima para VHS-2. Se realizd biopsia de una
de ellas, apreciandose hiperplasia epidérmica con espongiosis y cuerpos de inclusion intranucleares, compatible
con herpes verrucoso. Ante este hallazgo se solicité la carga viral de VIH, la cual fue detectable, también se solicito el
recuento linfocitario, que fue menor de 200 células/ml.

Diagndstico
Herpes verrucoso en paciente VIH.
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Tratamiento
Se postuld la apariciéon de resistencias a la terapia antirretroviral, pero finalmente el paciente admitid que no estaba
tomandola desde hacia meses. Se inicid tratamiento con aciclovir iv.

Evolucion
Las lesiones se resolvieron en 3 semanas, dejando algunas areas en forma de cicatrices deprimidas.

Comentario'®

VHS-2 es causa frecuente de lesiones genitales en inmunocompetentes, con una apariencia tipica de lesiones
vesiculosas-ulceradas arracimadas. Sin embargo, en pacientes inmunocomprometidos puede presentarse de manera
atipica, como en nuestro paciente. En definitiva, en este caso las lesiones genitales sirvieron de marcador de ausencia
de adherencia terapéutica; pues la infeccion cronica por VHS es una enfermedad definitoria de SIDA.
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Figura1.

Placas de superficie
friable distribuidas en
empedrado en zona de
periné y perianal (A).
Detalle de la imagen,
en la que se aprecia el
relieve de las placas (B).
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Anamnesis

Mujer de 70 afos con antecedentes personales de artritis reumatoide de mas de 10 afos de evolucién con mal control
clinico en los ultimos meses por lo que Reumatologia inicia tratamiento sistémico con metotrexato (MTX) 15 mg/semana
y acido folico, ambos por via oral. Tras 6 meses de tratamiento ingresa a cargo de Medicina Interna por infeccion
respiratoria de vias bajas asociando fracaso renal de origen prerrenal y lesiones en mucosa oral de varias semanas de
evolucion. La paciente no tenia historia previa de Ulceras en cavidad oral o en genitales. Tampoco tenia antecedentes
de consumo de alcohol o habito tabaquico. Se interrogd por inicio de nueva medicacion sin encontrar nuevos farmacos
salvo el MTX pautado hacia unos meses. Finalmente la paciente reconocio intensificacion del tratamiento con MTX a
15 mg/dia por su cuenta coincidiendo con un empeoramiento clinico de su artritis en las Ultimas semanas.

Exploracion fisica
Presencia de erosiones en cavidad oral a nivel de semimucosa y mucosa labial asi como de la mucosa yugal. Fibrina en
zona mas anterior de la cara inferior de la lengua (Figuras 1y 2). No lesiones en piel u otras mucosas.

Exploraciones complementarias
Se solicitd analitica completa incluyendo hemograma vy niveles de MTX objetivandose una discreta macrocitosis de
100 fL sin anemia con niveles de MTX bajos en sangre. La PCR en mucosa oral para herpes simple fue negativa.
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Diagnéstico
Ulceracién mucocutdnea en contexto de intoxicacion aguda por MTX.

Tratamiento
Suspension del farmaco y administracion de acido folinico intravenoso. Formula magistral con esteroides para control
sintomatico de las lesiones.

Evolucion
Resolucion de las lesiones cutaneas y normalizacion del VCM.

Comentario™

El MTX es un inhibidor de la sintesis de &acido folico ampliamente utilizado en medicina cuyo metabolismo es
principalmente renal y en menor medida hepético. Se emplea tanto a altas dosis buscando un efecto antineopldsico
como a bajas dosis para el control de diversas enfermedades cronicas inflamatorias (psoriasis, artritis reumatoide, etc.).
La ulceracion mucocutanea por MTX es un efecto adverso dosis dependiente que deriva directamente del efecto
antiproliferativo del farmaco cuya diana principal son las células con gran recambio celular (principalmente células del
sistema hematopoyético, piel y mucosas). De esta forma, las Ulceras mucocutdneas pueden constituir un marcador
indirecto de toxicidad hematoldgica.
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Esta ulceracion puede observarse con frecuencia en pacientes tratados con altas dosis de MTX, siendo inhabitual en
pacientes tratados con dosis inmunomoduladoras. En este ultimo grupo de pacientes es necesario, por lo tanto, la
presencia de factores agravantes que conduzcan a una acumulacion téxica de MTX (disminucion del filtrado glomerular
de origen prerrenal, toma concomitante de AINE, infecciones, errores en la dosificacion, etc.). Es importante recordar
que existe una pobre correlacion entre los niveles de MTX en sangre y su toxicidad. De esta forma, aun cuando los
niveles séricos de MTX sean normales, el hallazgo de Ulceras mucocuténeas en un paciente con este tratamiento nos
debe alertar como dermatologos y nos obliga a descartar una posible toxicidad medular.
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Figura1.

Erosiones y eritema
sobre semimucosa y
mucosa labial, asi como
restos de fibrina en zona

mas anterior de la cara
inferior de la lengua
(vision frontal).
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Figura 2.

Erosiones y eritema
sobre semimucosa
labial, mucosa labial y
mucosa yugal

(vision lateral).
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Dermatosis en relacion con la medicina interna

Anamnesis

Paciente varon de 58 afos que consulta para revision de lesiones vasculares en tronco y extremidades. Refiere
aparicion progresiva de nuevas lesiones sin cambios en las preexistentes.

El paciente habia sido diagnosticado y tratado quirdrgicamente hace 3 meses de un cavernoma medular en la transicion
bulbomedular diagnosticado tras un cuadro de hipoestesia en extremidad superior derecha.

Como antecedentes familiares destaca su padre fallecido por hemorragia de un cavernoma lumbar y hermana
diagnosticada de cinco cavernomas craneales.

Tras anamnesis dirigida el paciente refiere que tanto su padre como su hermana presentaban lesiones cutaneas similares
a las suyas. Asimismo, refiere que dos de sus hijos también tienen lesiones cutaneas de aspecto vascular, pero no se les
ha realizado ningun estudio de imagen para descartar la presencia de cavernomas.

Exploracion fisica
Multiples papulas de color azul oscuro, algunas de ellas queratdsicas, en tronco y extremidades (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Se realiza curetaje de una lesion con posterior estudio anatomopatologico siendo compatible con malformacion
cavernomatosa.

La resonancia magnética cerebral y medular de control muestra signos de cavernomatosis supra e infratentorial (Figura 2).
El paciente y sus familiares rehusan realizarse estudio genético.
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Diagnéstico
Malformacién cavernomatosa cutdnea en un paciente con cavernomatosis multiple familiar.

Tratamiento
Desde el punto de vista dermatolégico no requiere tratamiento médico.

Evolucion

Tras la reseccion del cavernoma bulbomedular el paciente siguid tratamiento de rehabilitacion con el objetivo de
recuperar fuerza global, movimientos finos y destreza. La recuperacion ha sido muy satisfactoria aun permaneciendo
una leve alteracién de la sensibilidad.

Se encuentra en seguimiento por neurocirugia y rehabilitacion con realizacion de resonancia magnética craneal y
medular anual.

Comentario™

La cavernomatosis cerebral multiple (CCM) es una entidad caracterizada por la presencia de malformaciones vasculares
multiples en el sistema nervioso central y que ocasionalmente puede afectar a piel y retina. Se puede presentar de
forma esporadica (80%) o familiar (20%). La presentacion familiar sigue un patron autosémico dominante, asociada a
mutaciones con pérdida de funcion de KRIT1, MGC4607 o PDCD10.
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Las malformaciones vasculares cutdneas pueden ser malformaciones venosas hiperqueratosicas, malformaciones
capilares puntiformes o nédulos profundos azules. Pueden ser Unicas o multiples y un mismo paciente puede presentar
los tres tipos.

Este tipo de malformaciones vasculares son mas frecuentes en pacientes con CCM (9-21%) en comparacion con
poblacion general (1%) por lo que su hallazgo nos debe hacer sospechar la posible presencia de cavernomas en el SNC.
Es importante realizar una anamnesis dirigida en busca de sintomas neurologicos, indagar en antecedentes familiares
y, ante la duda, valorar solicitar una resonancia magnética. En el caso de nuestro paciente recomendamos un estudio
genético familiar asi como realizacion de RM cerebral y medular en su descendencia, por lo menos en aquellos con las
mismas lesiones cutdneas.
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Figura1.

Papulas color azul
oscuro en el torax,
de diversos tamafios,
algunas de ellas mas
profundas.
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Figura 2.

Cavernoma diagnosticado
y extirpado al paciente por
compromiso neurologico.
Se presenta como foco
hipointenso parenquimatoso
sin leucoaraiosis asociada,
localizado en la transicion
bulbomedular.

A) RM coronal T2 flair.

B) RM mIP.
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Dermatosis en relacion con la medicina interna

Anamnesis

Mujer de 72 aflos con antecedente de lepra lepromatosa tratada con dapsona, clofazimina y rifampicina en 1970. Desde
entonces, presenta como secuelas de la lepra una disminucién de la sensibilidad en el territorio del nervio tibial anterior
y areas de piel induradas en las piernas. En 2018 acude a nuestra consulta de Dermatologia por unas lesiones cutaneas
en extremidades inferiores de 5 meses de evolucion que se ulceran y drenan un material blanquecino. Ademas, refiere
multiples episodios de sobreinfecciones que han requerido antibioticoterapia oral.

Exploracion fisica
Presenta numerosos nodulos indurados en ambas regiones pretibiales y alguno aislado en gemelos. Algunos de ellos
con ulceracion y exudacion de material blanquecino (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Se realizan:

« Biopsia: nédulo de material calcificado en dermis reticular rodeado por una reaccion inflamatoria crénica.

- Radiografia: placas calcificadas de gran tamafno en el tejido celular subcutdneo de ambas regiones pretibiales
(Figura 2).
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Diagnéstico
Calcinosis cutis distréfica en el contexto de secuelas de lepra antigua.

Tratamiento
Tiosulfato sodico topico 25 % y mupirocina tépica.

Evolucion
Mejoria clinica con disminucion del tamafo de las lesiones, reblandecimiento y extrusion del calcio. No nuevos episodios
de sobreinfecciones durante el tratamiento.

Comentario™

La calcinosis cutis (CC) es el deposito de sales de calcio insolubles en la piel. Existen cinco subtipos, el mas frecuente
es la CC distrofica. En esta entidad, el depodsito de calcio es secundario al dafio de un tejido siendo los niveles de
calcio y fosforo normales en plasma. Afecta principalmente a pacientes con enfermedades autoinmunes, enfermedades
hereditarias del tejido conectivo, neoplasias cuténeas, paniculitis e infecciones. Se han utilizado multiples tratamientos
con respuestas variables. En lesiones localizadas cirugia, laser CO2, litotricia extracorporea con ondas de choque y en
lesiones extensas tratamiento médico con warfarina, ceftriaxona, minociclina, colchicina, inmunoglobulinas intravenosas,
bifosfonatos, diltiazem, hidroxido de aluminio v tiosulfato sddico topico, intralesional e intravenoso. Esta Ultima opcion
terapéutica presenta respuestas favorables en varias series de pacientes.
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Por otra parte, nuestra paciente tiene el antecedente de lepra. La lepra es una enfermedad granulomatosa crénica
con afectacion predominante de la piel y los nervios periféricos. Su presentacion clinica es variable ya que depende
del estado inmunoldgico del huésped vy la evolucion de la enfermedad. La multiterapia con rifampicina, clofazimina
y dapsona ha sido crucial en la estrategia global de la OMS para la eliminacion de esta enfermedad. Sin embargo, el
diagndstico y tratamiento tardio se asocian a secuelas como la neuropatia.

Es importante el conocimiento de enfermedades como la lepra que creemos olvidadas en el mundo occidental ya que
pueden presentar secuelas y complicarse con entidades de muy dificil manejo como es la calcinosis cutis.
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Figura1.

Lesiones nodulares
subcutaneas induradas
a la palpacion y
pequefas Ulceras

en ambas regiones
pretibiales.
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Figura 2.

Extensas placas
calcificadas abigarradas
en cara lateral y regién
pretibial bilateral con
mayor extension en la
pierna izquierda.
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Anamnesis

Mujer de 84 afos con antecedentes personales de HTA, DM tipo Il e hiperuricemia que acude a nuestras consultas por
Ulceras muy dolorosas en tercio distal de pierna izquierda de 9 meses de evolucién. Escala de dolor 10/10. La paciente
negaba traumatismo directo y edemas en piernas previos al inicio de las lesiones.

Exploracion fisica

En tercio distal de pierna izquierda presentaba 3 Ulceras, una de ellas, de 5x3 cm, en cara anterior, redondeada, con
bordes bien delimitados y fondo con tejido de granulacién y esfacelo, y otras dos ovaladas, de mismas caracteristicas
y de 4x2 cm cada una (Figura 1). La paciente presentaba pulsos pedio vy tibial posterior palpables y signos de
lipodermatoesclerosis.

Exploraciones complementarias
La paciente fue valorada por cirugia vascular, con ECO-doppler sin alteraciones en el sistema venoso ni arterial.

Diagndstico
Ulceras en contexto de flebolinfedema y arteriolosclerosis.
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Tratamiento

Se realizan injertos en sello de todas las Ulceras con piel donante de cara anterolateral de muslo. El apdsito primario
utilizado en la zona donante y receptora es alginato calcico. En la pierna injertada se aplican vendas inelasticas
impregnadas en oxido de zinc (bota de Unna) (Figura 2). Dado que el reposo absoluto es imprescindible para un
adecuado prendimiento de los injertos se inicia tromboprofilaxis con enoxaparina 40 mg al dia.

Evolucion

La evolucion fue muy favorable (Figura 3), con curas semanales, con prendimiento de la practica totalidad de los
injertos a pesar de las condiciones subodptimas del lecho injertado y desaparicion total del dolor. En cada cura la
manipulacion del lecho injertado fue minima. Conseguimos la epitelizacion completa a las 5 semanas de la realizacion
del procedimiento (Figura 4).

Comentario

La arterioloesclerosis cutanea se define como un engrosamiento de la pared de las arteriolas de la dermis profunda vy
tejido celular subcutaneo, y se puede encontrar en piernas de cualquier persona mayor o hipertensa, no es especifica
de pacientes con heridas’. Las Ulceras por arteriolosclerosis son Ulceras en pierna, con pulsos palpables, muy dolorosas,
con signos de necrosis, bordes eritematoviolaceos, que pueden progresar rapidamente?. Como en nuestro caso, pueden
aparecer asociadas a insuficiencia venosa cronica.
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Es fundamental el control del dolor, frenar la necrosis y promover la epitelizacién. Por tanto, los injertos en sello
secuenciales se pueden considerar un tratamiento de eleccion?. El injerto en sello es un procedimiento sencillo que se
puede realizar de manera ambulatoria. Para obtener los injertos (entre 4 y 8 mm) no profundizamos méas alla de la dermis
papilar, normalmente con hoja de bisturi, tras anestesiar localmente la zona donante, habitualmente el muslo.

Para un adecuado prendimiento, es esencial presion e inmovilizacién local los primeros dias tras el procedimiento. La bota
de Unna es untipo de terapia compresiva muy bien tolerada por los pacientes. El riesgo de sangrado y sobreinfeccion de
la zona de la que se obtienen los injertos es minimo. Aungue no prendan todos los microinjertos, el efecto es beneficioso
en la cicatrizacion, ya que hay una disminucion del dolor, se liberan factores de crecimiento y se promueve la migracion
de queratinocitos desde el borde la herida. Es esencial la limpieza conservadora en las primeras curas, evitando todo
tipo de desbridamiento para no despegar los microinjertos y mantener el microambiente que se ha creado®*.
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Figura1.
Ulceras en la primera

valoracioén realizada en
consulta.
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Figura 2.

Ulceras tras una semana
con bota de Unna.
(Podemos observar

un gel amarillento que
no retiramos, ya que

es rico en factores de
crecimiento y favorece
la migracion de
queratinocitos desde los
bordes de la herida.)
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Evolucion a las

3 semanas de realizar
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Evolucion a las

5 semanas de realizar
los injertos en sello.
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Dermatosis en relacion con la medicina interna

Anamnesis

Mujer de 25 afios sin antecedentes médicos de interés que acude a las Urgencias Dermatoldgicas por unas lesiones
petequiales en region cervical y mandibular, asi como ampollas de contenido hemorragico en mucosa yugal izquierda
de unas 24 horas de evolucion. Referia que las lesiones habian aparecido espontaneamente, sin traumatismos previos ni
intervenciones de la cavidad oral. No recibia tratamiento anticoagulante.

Exploracion fisica

En region cervical anterior y mandibular derecha se observaban lesiones purpuricas puntiformes no palpables que no
blanqueaban a la digitopresion (Figura 1). En mucosa yugal izquierda se apreciaban ampollas hemorréagicas agrupadas
sobre una base violacea (Figura 2).

Exploraciones complementarias
Serealizd una analitica sanguinea que mostro una cifra de plaquetas de 5.000/ uL, sin observarse agregados plaquetarios
en la formula revisada al microscopio y tras comprobarse la cifra con una solicitud de recuento de plaquetas en citrato.
Resto de analitica sin alteraciones.

Diagnédstico
Se planteo el diagnostico de trombopenia inmune primaria (TIP).
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Tratamiento
Se contactd con el servicio de Hematologia quienes ante la sospecha de probable TIP iniciaron tratamiento con
prednisona 50 mg/24 h e inmunoglobulinas IV 50 mg/24 h.

Evolucion

Tras 48 horas con dichas medidas terapéuticas se objetivo una cifra de plaquetas de 32.000/uL, por lo que se decidio alta
hospitalaria con tratamiento con prednisona 50 mg/24 h, dosis que fue descendiéndose hasta su suspension pasados
dos meses. En este tiempo se realizd de forma ambulatoria un despistaje de otras causas de trombopenia secundaria
(enfermedades autoinmunes como el lupus eritematoso sistémico, infecciosas como VIH, VHC y Helicobacter pylori,
medicamentosas, trastornos linfoproliferativos etc), alcanzandose el diagnostico de trombocitopenia autoinmune
primaria por exclusion.

Comentario

La trombocitopenia inmunitaria primaria es un trastorno inmunomediado adquirido caracterizado por trombocitopenia
aislada <100.000/uL, en ausencia de cualquier causa de trombocitopenia secundaria’. Los autoanticuerpos dirigidos
contra las plaquetas, linfocitos T autorreactivos y la disfuncion de los megacariocitos se postulan como los tres
mecanismos patogénicos responsables del descenso de la cifra de plaquetas?®
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Muchos pacientes estan asintomaticos en el momento del diagndstico siendo este incidental a través de un hallazgo
analitico. Otros se presentan con sangrados que pueden ir desde leves, con petequias maculares en dreas de presion,
a graves, con sangrados de mucosas o hemorragias intracraneales que pueden poner en riesgo la vida del paciente®*.
A pesar de tratarse de un trastorno hematologico, Dermatologia puede ser la primera especialidad a la que el paciente
se dirige ante la aparicion de algunos de estos signos como fue el caso que nos ocupa, por lo que es necesario un alto
indice de sospecha vy realizar una aproximacion basica analitica que incluya hemograma ante el hallazgo asintomatico
de lesiones petequiales de aparicion espontanea en piel y mucosas.
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Figura1.

Lesiones purpuricas
no palpables no
blangueantes a la
digitopresion en region
cervical anterior.
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Figura 2.

Detalle de ampollas

de contenido
hemorragico en mucosa
yugal izquierda que
asientan sobre base
eritematoviolacea.
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Dermatosis en relacion con la medicina interna

Anamnesis
Mujer de 60 afos, con hipotiroidismo autoinmune, que presenta una lesion en labio inferior, de 5 afos de evolucion,
diagnosticada de queilitis actinica refractaria a tratamiento tépico.

Exploracion fisica

A la exploracion se observa una placa eritematosa, con erosiones superficiales, que abarca la parte central del labio
inferior y sobrepasa el bermellon de forma asimétrica (Figura 1). La dermatoscopia es inespecifica, aunque se puede
observar un borde mas eritematoso v lineas blancas cortas (Figura 2).

@0 O

Exploraciones complementarias

En la analitica de sangre presenta leucopenia con linfopenia, ANA 1/160 y anti-DNA positivo y en el estudio histologico
se observa atrofia epidérmica con paraqueratosis focal y un patron de interfase con vacuolizacion de la capa basal y
presencia de queratinocitos necroticos.

Diagndstico
Con estos hallazgos, el cuadro es compatible con lupus eritematoso discoide sin cumplir criterios de afectacion
sistémica.
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Tratamiento
Se inicia tratamiento con betametasona tépica, fotoproteccion y dos sesiones de laser colorante pulsado.

Evolucion
En la revision a los 3 meses la paciente presenta una mejoria clinica evidente sin grandes secuelas.

Comentario'®

El lupus eritematoso discoide (LED) es un tipo de lupus cronico con un curso impredecible y se considera un factor de
riesgo de lupus eritematoso sistémico. Su diagndstico clinico puede ser complicado segun la localizacion.

El LED labial aislado es una forma de presentacion poco frecuente. Dado lo inespecifico de las lesiones, plantea un
diagndstico diferencial con otras queilitis, especialmente la queilitis actinica. Puede asociarse a complicaciones como la
formacion de cicatrices vy, excepcionalmente, la aparicion de neoplasias.

Una caracteristica especifica del LED labial es que la inflamacion puede extenderse mas alla del bermellon y afectar
a la piel perioral. Este detalle puede conducirnos a sospechar un LED, a diferencia del resto de patologias que se
circunscriben en el labio.

Con este caso queremos destacar la importancia de sospechar el LED labial en cuadros de queilitis refractaria, ya que
un diagndstico més temprano puede evitar sus complicaciones.
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Figura1.

Imagen clinica de lesion
en labio inferior. Se
puede observar cémo
la placa eritematosa
sobrepasa el bermellon
y las erosiones
superficiales en el labio
inferior.
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Figura 2.

Imagen dermatoscopica
de la lesion en labio
inferior. Se observa

el borde eritematoso
activo en la periferia y
lineas blancas cortas en
el interior. Se pueden
ver algunas erosiones
superficiales dentro de
la lesion.
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Anamnesis

Mujer de 69 afos que acudio a las consultas de Dermatologia por la aparicién de unas lesiones cutaneas en areas
fotoexpuestas desde hacia 6 meses, coincidiendo el inicio del cuadro con el periodo estival. Referia que las lesiones
habian aumentado tanto en nimero como en tamano progresivamente, si bien eran asintomaticas.

Como antecedentes médicos, la paciente presentaba un hipotiroidismo e hipertension arterial, en tratamiento con
levotiroxina y valsartan, y negaba la ingesta de ninguin otro farmaco en los ultimos meses.

Exploracion fisica

Las lesiones estaban constituidas por papulas eritematodescamativas, que en algunas zonas confluian formando placas
anulares policiclicas con bordes sobreelevados y un centro claro (Figura 1). Se localizaban en areas fotoexpuestas,
principalmente en el escote, el dorso de los antebrazos y las manos; y en menor grado en la cara y las piernas. Las
palmas, plantas y mucosas estaban respetadas. No se palpaban adenopatias.

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia en sacabocados del borde de una lesién en el antebrazo, donde se observé la presencia en la
epidermis de una dermatitis de interfase focal, con queratinocitos necroticos y zonas de paraqueratosis. En la dermis
se evidencio un infiltrado linfocitario perivascular con ausencia de eosindfilos, junto con una elastosis solar marcada
(Figura 2).
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La inmunohistoquimica con CD123 resultd negativa y las tinciones con PAS y Grocott demostraron la ausencia de
estructuras fungicas. Los estudios de inmunofluorescencia directa realizados sobre una muestra de piel perilesional
fueron también negativos.

En la analitica sanguinea no se hallaron alteraciones en el hemograma, la bioguimica ni en los pardmetros de la
coagulacién. Sin embargo, la VSG estaba elevada, con valores de 47 mm/h (valores normales 0-15 mm/h) y también,
aunque de forma mas leve, de la proteina C reactiva (0,57 mg/dl -valor normal inferior a 0,50 mg/dl-). Se solicitd
adicionalmente un perfil de autoinmunidad, en el que se detectd una positividad de los anticuerpos anti-nucleares
(ANA) a titulos de 1/1.280, asi como de los anticuerpos anti-Ro52 (>1.685 Ul/ml), anti-Ro60 (>1.375 Ul/ml), anti-La/SSB
(392 Ul/ml) y del factor reumatoide (64 Ul/ml). Los anticuerpos anti-DNA, antifosfolipidos, anti-microsomales (TPO) y
las crioglobulinas resultaron negativos. Los niveles del complemento resultaron normales. La analitica de orina y el
sedimento no presentaron alteraciones.

A la vista de los hallazgos en las pruebas complementarias se reinterrogo a la paciente, y esta refirio, de forma paralela a
la aparicion de las lesiones cutaneas el desarrollo progresivo de xerostomia junto con artralgias en pequefas y grandes
articulaciones y mialgias difusas en los Ultimos meses.

Se realizd entonces una ecografia de las glandulas salivares que permitid observar unas glandulas submaxilares y
parotidas de ecoestructura heterogénea con areas hipoecoicas y una disminucion de tamano leve. El sistema canalicular
no presentaba alteraciones y no habia lesiones nodulares.
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Diagnéstico

La clinica, junto con los resultados de las pruebas complementarias permitieron el diagnodstico de sindrome de Sjogren
con lesiones cutdneas en forma de eritema anular como forma de debut.

El diagnostico diferencial clinico se planted fundamentalmente con el lupus eritematoso cutaneo subagudo, si bien
se considero inicialmente la posibilidad de una toxicodermia o incluso de un granuloma anular, pero todas ellas se
descartaron por el conjunto de hallazgos histologicos y analiticos. Con la sospecha de sindrome de Sjogren la paciente
fue remitida al servicio de Reumatologia de nuestro hospital, donde le fue realizada la ecografia de glandulas salivares
cuyos hallazgos, unidos al resto de datos permitieron confirmar el diagndstico.

Tratamiento

Las lesiones cutdneas se manejaron con corticoides tépicos junto con medidas de proteccion solar. Tras descartar
artritis franca, las artralgias y mialgias se trataron con analgésicos y, dado que la hiposialia era bien tolerada por la
paciente, se desestimo por el momento el inicio de tratamiento sistémico.

Evolucion

La clinica dermatoldgica respondié adecuadamente a las medidas indicadas, con mejoria progresiva de las lesiones
cutdneas. Las molestias articulares también remitieron, pero persiste la clinica de hiposialia. Actualmente la paciente
sigue controles en las consultas de Dermatologia y Reumatologia.
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Comentario

El eritema anular se considera una manifestacion cutanea especifica del sindrome de Sjogren, sin embargo, su
aparicion es poco frecuente, detectdndose solo en el 9% de los pacientes con la enfermedad. Hasta hace pocos
afos se pensaba que podia aparecer exclusivamente en pacientes asiaticos, aunque recientemente también se ha
observado en caucasicos'?. Los cambios que muestra el examen histopatoldgico de las lesiones de eritema anular son
un infiltrado linfocitario perivascular superficial junto con un dafo de la interfase dermoepidérmica mas leve que el
observado en el lupus cutdneo'. Actualmente los criterios ecogréficos, tales como la heterogeneidad del parénquima
con areas hipoecoicas vy la atrofia de las glandulas salivares, se han incluido en los algoritmos diagnoésticos del sindrome
de Sjogren. En nuestro caso, la suma de los datos clinicos que incluian la hiposialia, el eritema anular y las artromialgias,
junto con la positividad de los anticuerpos anti-Ro v las alteraciones ecograficas permitieron realizar el diagnostico®#.
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Figura1.

Lesiones cutaneas del
antebrazo: papulas
eritematodescamativas
que se agrupan
adoptando una
morfologia policiclica.
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Anamnesis

Mujer de 55 afios con antecedentes personales de vitiligo extenso, en tratamiento con corticoides tépicos y tacrélimus
topico. Fue remitida a nuestra consulta por presentar lesiones dolorosas recidivantes en ambos laterales de la lengua
desde hacia 2 afios, que habia tratado con acetonido de triamcinolona topico a diario, sin mejoria de las lesiones. Negaba
la aparicion de infecciones herpéticas de repeticion, ni la aparicién de aftas orales ni genitales, ni otra sintomatologia
sistémica acompanante.

Exploracion fisica
A la exploracion oral se observaban areas eritematosas brillantes siguiendo un patron lineal afectando a ambos laterales
de la lengua (Figura 1). No presentaba lesiones en mucosa yugal ni el paladar. Tampoco presentaba lesiones cutaneas.

Exploraciones complementarias

Realizamos una biopsia del lateral derecho lingual, en la que se hallaba una epidermis acantdsica, ligeramente irregular,
sin atipia celular, con un infiltrado inflamatorio dérmico superficial. La inmunofluorescencia mostré escasos depositos de
C3 en la membrana basal granular. La analitica mostrd un hemograma, bioquimica, ferritina, anticuerpos antinucleares,
anticuerpos tisulares, factor reumatoide, complemento y TSH normales. No obstante, los niveles de vitamina B12
resultaron muy bajos (152 pg/ml) y los anticuerpos contra la peroxidasa tiroidea y contra las células parietales géastricas
resultaron positivos. Debido a la positividad de estos anticuerpos, se realizd una biopsia de la mucosa gastrica en la que
se evidencid una gastritis atrofica.
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Diagnéstico
Glositis atrofica por déficit de vitamina B12 secundaria a una gastritis atrofica producida por anticuerpos anticélulas
parietales gastricas (productoras del factor intrinseco necesario para la absorcion de la vitamina B12).

Tratamiento
La paciente fue tratada con 1 mg diario de cianocobalamina oral durante una semana, seguido de 1 mg intramuscular
semanal.

Evolucion
Tras siete dias de tratamiento se observo una resolucion completa del dolor y de las lesiones de la lengua de la paciente
(Figura 2).

Comentario

La presentacion clinica inicial de la anemia por déficit de vitamina B12 suele incluir sintomas inespecificos como
fatiga, debilidad, parestesias y vértigo. Las alteraciones cutaneas son hiperpigmentacion, cabello quebradizo vy ralo,
dermatitis del pafal, vitiligo y alteraciones lineales ungueales™. Aungue las manifestaciones orales de la deficiencia de
cobalamina se consideran inespecificas, la glositis de Hunter (GH) es la forma mas clésica, presente hasta en el 25% de
los casos, con cambios inflamatorios iniciales caracterizados por placas rojas brillantes, con posterior atrofia lingual®®.
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Segun Graells et al!, creemos que la glositis lineal en la lengua o en el paladar duro, es un signo clinico temprano y mas
especifico del déficit de vitamina B12. Esta forma lineal podria corresponder a una variante de la fase inflamatoria de
la GH, ya que no se corresponde con la descripcién clasica. Hasta el momento, solo se han publicado cuatro casos
de glositis lineal asociada al déficit de vitamina B12, todos ellos, también secundarios a una alteracion en la absorcion
gastrica. El dermatologo puede desempenar un papel importante en el diagndéstico precoz de la deficiencia de vitamina
B12, previniendo el desarrollo de manifestaciones hematoldgicas, neuroldgicas y psiquiatricas, aun en ausencia de
anemia macrocitica.
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Anamnesis

Paciente vardon de 53 afos con antecedentes personales destacados de dermatitis atopica, que acude a consulta por
lesiones asintomaticas en manos de unos tres meses de evolucién, sin mejoria pese a tratamiento corticoideo topico.
A la anamnesis, refiere astenia, debilidad generalizada y disnea de esfuerzo.

Exploracion fisica
Se observa en cara palmar de dedos de ambas manos eritema discreto, con descamacion superficial y mayor
hiperqueratosis de lateral de pulpejos (Figura 1). No lesiones en el resto de localizaciones.

@0 O

Exploraciones complementarias

En la analitica destaca CK elevada (2.258), aumento de aldolasa, ANA positivo 1/160 patron nucleolar, A-ANCAs vy
anticuerpos PL7 positivos. Espirometria con disminucion leve de la DLCO y patrén restrictivo moderado, TAC toracico
sin alteraciones. En el electromiograma, miopatia de distribucion generalizada y predominio en musculos proximales.
Biopsia muscular compatible con miopatia inflamatoria de origen primario.

Diagnédstico
Miopatia inflamatoria idiopdtica, tipo sindrome antisintetasa.

cs

¢Solo eccema de manos? 312



Dermatosis en relacion con la medicina interna

Tratamiento y evolucion

Una vez descartado fendmeno neoplasico subyacente, se iniciaron pulsos de metilprednisolona iv. En la evolucién del
paciente, los inmunosupresores metotrexato y azatioprina resultaron poco eficaces a su dosis méaxima tolerada y en
combinacion, por lo que se autorizé el uso de rituximab por uso compasivo, que ha conseguido mantener la afectacion
muscular controlada, con menor control sobre la cutanea y pulmonar; el paciente acaba desarrollando una neumonitis
intersticial no especifica.

Comentario™

Las llamadas “manos de mecanico” forman parte, junto con la miopatia inflamatoria, artritis inflamatoria, fendmeno de
Raynaud y la enfermedad pulmonar intersticial, del grupo del sindrome antisintetasa (SAS). En este tipo de miopatia
inflamatoria idiopatica, se objetiva la presencia de un anticuerpo dirigido contra una de las sintetasas de ARN de
transferencia (anti-Jo-1/PL-12/OJ/EJ/PL-7/PL-12/KS/Zo/Ha). Segun las series, dicho signo cutédneo estaria presente en el
20-70% de SAS, si bien se ha descrito también en el lupus eritematosos sistémico, esclerodermia, enfermedad mixta del
tejido conectivo y la dermatomiositis.
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Anamnesis

Mujer de 27 afos sin antecedentes medicoquirlrgicos de interés que acudio a consulta de Dermatologia por presentar
brotes recurrentes de lesiones pruriginosas en costado derecho de 4 afos de evolucion. La paciente referia que las
lesiones curaban dejando hipopigmentacion residual. Habia tratado con diferentes cremas hidratantes sin mejoria del
cuadro cutdneo. Ademas, realizo tratamiento con aciclovir via oral durante 3 meses por sospecha de herpes zoster sin
mejoria clinica. No fiebre. No artralgias. No clinica digestiva ni respiratoria.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica la paciente presentaba placas rosadas y descamativas de bordes bien delimitados en costado
derecho siguiendo una distribucion lineal (Figura 1). Alguna de ellas presentaba patrén arciforme. No se apreciaban
vesiculas ni ampollas. No afectacion de mucosas. No otras alteraciones cutaneas.

Exploraciones complementarias

Se realizé biopsia punch de una de las lesiones presentando infiltrado linfoide en banda en la union dermoepidérmica, que
ademas sigue a un infundibulo piloso hasta la profundidad. El infiltrado era predominantemente linfocitario, con similar
expresion de CD3 y CD20, sin aumento patoldgico de células con expresion CD30. En la union dermoepidérmica se
observaba discreto edema, congestion vascular, vacuolizacion y permeacion focal de los estratos basales de la epidermis.
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Ademads, se observaba escamocostra superficial de predominio fibrinoleucocitario. Se realizd técnica de
inmunohistoquimica con PAS-azul alcidn con resultado positivo. Inmunofluorescencia directa negativa.

Se solicitd analitica con hemograma, bioquimica y perfil de autoinmunidad con resultados dentro de los valores
normales. Serologia para virus herpes simple y virus herpes zoster negativas.

Diagnédstico
Lupus discoide lineal.

Tratamiento
Se pauto clobetasol 0,05% crema cutanea 1 vez al dia durante 1 mes.

Evolucién

Tras el tratamiento con el corticoide topico la paciente presentd remision completa de las lesiones. A la exploracion
se apreciaban simplemente maculas hipocromas residuales. Tras varios meses sin aparicién de nuevas lesiones, ha
presentado brotes ocasionales de lesiones de lupus discoide en Iébulo auricular, hemiabdomen derecho, antebrazo
izquierdo y region pectoral que controla con fluticasona crema vy Elidel® crema.
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Comentario

Ellupus discoide lineal es una variante de lupus eritematoso muy poco comun. Es mas caracteristico en nifios y pacientes
jovenes. La entidad presenta un patron lineal siguiendo las lineas de Blaschko'. Esta distribucion refleja la existencia de
un posible mosaicismo genético como agente causal. La aparicion de las lesiones en pacientes adultos indica que
también podria haber otros factores etioldgicos (traumatismos, infecciones virales...)?. La localizacién mas frecuente es
la region facial pero también pueden aparecer lesiones en cuello, tronco y extremidades. No se han objetivado casos
con asociaciéon a enfermedad sistémica'. En el andlisis histologico de las lesiones se aprecia hiperqueratosis, atrofia
epidérmica, degeneracion hidropica de la basal, infiltrado linfocitico perivascular y perianexial junto con depdsito de
mucina en la dermis?. Entre los principales diagnosticos diferenciales se encuentran el liquen estriado, liquen plano
lineal, morfea lineal y nevus epidérmico verrucoso lineal**. En la enfermedad cutdnea limitada se recomienda iniciar
tratamiento con corticoesteroides topicos de alta potencia o inhibidores de la calcineurina. En caso de enfermedad
diseminada se pueden emplear corticoesteroides sistémicos, metotrexato, antipaliidicos u otros inmunosupresores®.
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Figura1.

Placas rosadas
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siguiendo un patron
lineal. Las lesiones son
sugestivas de lupus
eritematoso discoide
lineal.
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Anamnesis

Mujer de 20 afnos, sin antecedentes de interés, que consultd por la aparicion de una lesion en la cara interna del tobillo
derecho de una semana de evolucién. Referia, como antecedente, un episodio de monoartritis en tobillo izquierdo
seguido de otro brote dos meses mas tarde en tobillo derecho. Ambos procesos se resolvieron con corticoterapia oral.
Tras resolverse este Ultimo episodio de monoartritis, comenzaron a aparecerle en dicha region placas eritematosas y
dolorosas, que fueron aumentando de tamano. Referia sensacion distérmica y malestar general. Negaba traumatismos
en la zona o picaduras de insecto.

Exploracion fisica
Placa eritematoviolacea fluctuante supramaleolar derecha. Discreto aumento de temperatura local en la zona. No se
objetivaron signos de pie de atleta ni adenopatias locorregionales (Figura 1A).

Exploraciones complementarias

Inicialmente, ante la sospecha diagndstico de absceso subcutédneo, se realizd drenaje y cultivo microbiologico del
material drenado. El resultado del cultivo microbiologico fue negativo.

La lesion evoluciond torpidamente, apareciendo Ulceras en sacabocados purulentas (Figura 1B), por lo que se decidio realizar
una biopsia, radiografia de torax y analitica general con estudio de autoinmunidad, que incluia anticuerpos antinucleares,
ANCA, anti-beta2-glicoproteina, anticoagulante Iupico, enzima convertidora de angiotensina, quantiferon y coagulacion.
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La analitica mostré hallazgos dentro de la normalidad. La biopsia cutdnea mostraba hiperplasia epidérmica, tejido de
granulacion con inflamacion aguda profunda que afecta a tejido adiposo subcutaneo y crénica perivascular inespecifica.
Con técnicas de Ziehl-Neelsen, Giemsa, Gram y PAS no se objetivaron microorganismos. No se observaban hallazgos
significativos en la radiografia de torax.

Ante la persistencia de la placa ulcerada se instauro tratamiento con deflazacort, con mejoria del cuadro.

Sin embargo, pocas semanas después comenzaron a aparecer nuevas lesiones nodulares eritematosas en miembros
inferiores y se decidié realizar nueva biopsia. Esta biopsia mostraba un infiltrado inflamatorio agudo en dermis y, mas
intenso, en hipodermis, con granulomas y vasculitis. La inmunofluorescencia directa fue negativa. Las técnicas de
microorganismos fueron negativas. Se solicitd nueva analitica con determinacion de calprotectina fecal, que evidencié
un resultado alterado de la misma (157 pg/g).

Ante dichos hallazgos se remitio a la paciente al Servicio de Aparato Digestivo para estudio de enfermedad inflamatoria
intestinal. A pesar de la ausencia de clinica digestiva evidente, se realizd una colonoscopia que objetivo a nivel de polo
cecal, una lesién pseudopolipoide eritematosa, ulcerada en superficie que se biopsid. La biopsia cecal mostraba una
mucosa coldnica con inflamacion cronica de tipo folicular con actividad aguda y exocitosis de neutrofilos en glandulas,
hiperplasia del plexo submucoso y cambios reparativos, hallazgos compatibles con enfermedad de Crohn.

Diagnéstico
Enfermedad de Crohn metastasica.
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Tratamiento
Se instaurd tratamiento con azatioprina 100 mg/24 horas.

Evolucion
Se constatd buena respuesta al tratamiento con resolucion de las lesiones cutdneas (Figura 2) y ausencia de
sintomatologfa digestiva.

Comentario

La enfermedad de Crohn metastasica es una entidad muy infrecuente descrita inicialmente en 1965'. Se trata de una
manifestacion cutdnea extraintestinal de tipo especifico, con lesiones similares a las del tubo digestivo (granulomas
no caseificantes con células gigantes multinucleadas), pero sin contiglidad con las mismas?. Puede afectar al area
genital, presentandose con hinchazon fundamentalmente y al érea extragenital, en forma de papulas, placas, nodulos
o incluso Ulceras™. El caso tipico es una persona con diagnostico previo de Enfermedad de Crohn, siendo raro que
las manifestaciones cutaneas precedan al cuadro intestinal, como sucede en nuestro caso. El diagndstico diferencial
incluye enfermedades granulomatosas (sarcoidosis, tuberculosis, sifilis, infecciones por micobacterias, actinomicosis,
granuloma a cuerpo extrafio, etc.) y no granulomatosas (hidrosadenitis supurativa, pioderma gangrenoso, eritema
nodoso, etc.). Es fundamental realizar una biopsia, estudio microbioldgico, radiografia de térax y prueba de tuberculina™.
El tratamiento incluye desde corticoides tépicos hasta corticoides sistémicos, metronidazol, azatioprina, ciclosporina o
farmacos bioldgicos®”.
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Figura1.

A) Placa
eritematoviolacea
fluctuante supramaleolar
derecha.

B) Lesiones ulceradas
en sacabocados.
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Figura 2.
Mejoria clinica de las lesiones tras
tratamiento con azatioprina.
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Anamnesis

Mujer de 83 afos, con antecedentes de litiasis renales, que acude a consulta de revision en Dermatologia por nodulos
calcificados dolorosos en extremidades, que trata actualmente con tiosulfato sédico tépico al 10%, inicialmente este
farmaco habia resultado en una marcada mejoria, ralentizdndose la misma estos Ultimos meses. Refiere empeoramiento
mas marcado de los nodulos calcificados a nivel de la rodilla, que habian sido valoradas por Traumatologia, descartandose
la cirugia. Refiere ademas empeoramiento de lesiones de las manos. Esta en seguimiento en Dermatologia por presentar
desde el afo 1999 lesiones maculares/manchas de color marfilefio a nivel de miembros inferiores e hipocondrios
compatibles con morfea. A finales del ano 2000 comenzd con fendmeno de Raynaud en dedos de las manos junto con
hinchazon de los mismos, sugerente de esclerodactilia, y se diagnostico en el afio 2000 esofagitis y RGE grado Il/IV. No
ha presentado desde entonces clinica ni alteraciones pulmonares.

Exploracion fisica

En antebrazo derecho, lesiones nodulares, sin exudado, de consistencia indurada. Presenta alguna telangiectasia en
palmas de manos y alguna cicatriz puntiforme en caras laterales de los dedos de las manos (Figuras 1y 2). Ademas,
presenta esclerodactilia predominante en 2° y 3¢ dedos de ambas manos.

A nivel de rodilla izquierda se observan nodulos pétreos, adheridos a planos profundos, que muestran un exudado
seroso transparente.
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Exploraciones complementarias

Biopsia afo 1999, maculas de miembros inferiores: epidermis atrofica y engrosamiento fibroso e hialino del tejido
celular subcutdneo y de la dermis. En la grasa afecta fundamentalmente a los septos, con lobulillos muy pequefos.
Algunos agregados linfoides en la interfase lobulillo graso-septo. La imagen histolégica podria corresponder a una
paniculitis septal evolucionada, pero la afectacion fibrosa sugiere mas bien una lesion tipo esclerodermia cutanea o
sistémica, con afectacion de tejido celular subcutaneo.

Gastroscopia afo 2000: RGE vy esofagitis grado II/1V, junto con hernia de hiato.

Radiografia de torax aflo 2000: sin alteraciones.

Analitica de sangre afo 2000: destaca la alteracion de la funcion renal, CPK de 207 y CPK-MB de 14. ANA de 6:69,
patron centromérico a titulo 1/1.280, Ac antimitocondriales negativos, Scl70 negativos. Ac anticardiolipina negativos,
RNP negativos, Jo1 negativos, antitiroideos negativos, Sm negativos.

Lampara de hendidura en 2000: descartan ojo seco.

AfRo 2009, radiografia de manos y mufiecas: artropatia en IFD con calcificaciones periarticulares, calcificaciones mas
gruesas a nivel de partes blandas de ambos antebrazos. A nivel de pulpejo de 5° dedo de la mano derecha, drenaje
de calcio.

Analitica 2011: Aumento de titulos de Ac anticentromero a 1/2.560.

AfAo 2013: se realiza capilaroscopia en Reumatologia con patron de esclerodermia (megacapilares).

Ecografia de rodilla en 2016 por lesiones nodulares induradas: calcinosis multiples.
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Diagnéstico
Sindrome de CREST.

Tratamiento

- Tiosulfato sodico al 10% en crema para la calcinosis cutis.

« Nitroglicerina tépica al 2% para el tratamiento de las lesiones digitales.

+ Fucidine pomada cada 12 horas para el tratamiento de la sobrinfeccién en las lesiones ulceradas.
« Nifedipino oral 30 mg/24 h para el tratamiento del Raynaud, HTA y calcinosis cutis.

Evolucion

Tras el diagndstico de sindrome de CREST en el afo 2000, se inicié tratamiento con cloroquina, bajo seguimiento
oftalmologico, consiguiendo un buen control de la enfermedad. En 20086, tras el diagnostico de una herida corneal de
pequefno tamafo (no sugestiva de ser secundaria a la cloroquina) se suspendié el farmaco de forma precavida y ante la
buena evolucion de la enfermedad, se mantuvo sin tratamiento especifico.

En 2009 comenzo con disestesias en mano derecha, realizandose una radiografia de extremidades superiores, donde
se observaba calcinosis cutis. La enfermedad continud progresando, presentando telangiectasias a nivel facial y palmar
y ocasionalmente ulceras puntiformes digitales. Se inicié tratamiento con nitroglicerina tépica al 2% para las lesiones
digitales, con buen control de las mismas desde entonces.
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En 2011, ante cifras elevadas de TA y la presencia de Ulceras digitales, se inicié tratamiento con nifedipino oral, con buena
tolerancia. El fendmeno de Raynaud inicialmente controlado con hemovas, posteriormente se tratd con nifedipino, con
buena evolucion y escasas lesiones de nueva aparicion.

Desde el afio 2016 ha presentado a nivel de rodilla izquierda nédulos indurados diagnosticados como calcinosis multiple,
con drenaje de material célcico y sobreinfeccion de forma repetida, y provocando dolor intenso e impotencia funcional.
En 2020 se inicio tratamiento con tiosulfato sédico al 10% con mejoria o estabilidad de las calcinosis, descartandose la
cirugia en dos ocasiones por parte de Traumatologia ante la buena respuesta al tratamiento tépico. No ha presentado
en ninglin momento alteraciones pulmonares.

Analiticamente, la paciente ha ido presentando un aumento progresivo de los titulos de ANA y en concreto de los
anticuerpos anticentromero llegando a cifras de 1/5.000, que han descendido levemente.

Comentario'®

El sindrome de CREST es una forma de esclerosis sistémica cutdnea limitada cuyo nombre es el acronimo de los
sintomas mas caracteristicos de la enfermedad (presentando al menos 3 de 5): calcinosis, fendmeno de Raynaud,
dismotilidad esofégica, esclerodactilia y telangiectasias. Presentamos el caso de una paciente con este sindrome,
una enfermedad rara que afecta a mujeres de entre 40 y 50 afios (en nuestro caso, a los 61 afios). Nuestra
paciente, al diagnostico, presentaba fenomeno de Raynaud, dismotilidad esoféagica y esclerodactilia. Con los afios,
fue presentando telangiectasias y calcinosis marcada (con Ulceras digitales) sin signos de afectacion pulmonar.
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El diagnodstico se basa en la clinica, en la evidencia de microangiopatia (megacapilares en la capilaroscopia), y en
la presencia de Ac anticentrémero. EI manejo es sintomatico: el fendmeno de Raynaud se trata con bloqueadores
de canales de calcio (como nifedipino) u otros vasodilatadores, el RGE con IBP vy la calcinosis con farmacos topicos
(como tiosulfato sodico) o en casos graves, quirlrgicamente. La afectacion pulmonar se trata con inmunosupresores,
y la hipertension pulmonar (que empeora el prondstico) con vasodilatadores. El prondstico es bueno con una
supervivencia que suele superar los 10 afos.
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Calcinosis cutis en
antebrazos con drenaje
de material célcico en
antebrazo derecho
(octubre 2020).
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Figura 2.

A nivel de mano
derecha podemos
observar alguna
telangiectasia en la
cara palmar del pulpejo
del primer dedo, con
Ulceras puntiformes y
signos de esclerodactilia
como atrofia cutanea
(agosto 2021).
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Anamnesis

Mujer de 68 afos, con antecedentes personales de espondilitis anquilosante y colitis ulcerosa en tratamiento desde
hace un afno con adalimumab, con estabilidad clinica de ambas patologias. Acude derivada desde las consultas de
Reumatologia por unas lesiones cutdneas de un mes de evolucion, levemente pruriginosas, no dolorosas, en el tronco
y en la cara. No le han aparecido lesiones en otras partes del cuerpo, y a ella le llama la atencion que hayan aparecido
Unicamente en las zonas expuestas al sol.

Ademas, ha presentado en el Ultimo mes artralgias de mufiecas y rodillas de caracter inflamatorio, sin asociar fiebre ni
otra clinica sistémica. La paciente niega episodios similares en el pasado.

Exploracion fisica

Se observan placas eritematoviolaceas sobreelevadas, algunas de ellas confluentes, en zonas fotoexpuestas: frente,
mejillas, zona de escote, brazos y hombros (Figuras 1y 2). No se aprecian vesiculas ni pustulas. No presenta eritema
malar. A nivel articular no presenta dolor a la movilizacién activa ni pasiva, edema, ni aumento de la temperatura local.

Exploraciones complementarias

En una analitica realizada 2 meses antes, destaca el hallazgo de anticuerpos antinucleares (ANA) a titulo 1/2.560, anti-
Ro, anti-La y anti beta2GPIl. No constaba positividad de dichos anticuerpos en analiticas previas. No se observaron
alteraciones en el perfil renal ni reactantes de fase aguda.
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El estudio de 2 biopsias con punch de 4 mm de una lesion en la parte posterior de los hombros, una en fresco y otra
en formol, reveld un infiltrado linfocitario perivascular con presencia de escasos eosindfilos y una alteracion vacuolar
basal con ocasionales queratinocitos necroticos en la epidermis. La capa cérnea era normal. Con ello, se emitio el
diagndstico de dermatitis de inferfase vacuolar-basal con escasos eosindfilos, compatible con toxicodermia/lupus
inducido farmacoldgicamente.

Diagnédstico
En el momento inicial se planted un diagnostico diferencial entre un primer episodio de lupus cutdneo subagudo y un
lupus farmacoldgico inducido por adalimumab, siendo la biopsia sugestiva de este Ultimo diagndstico.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con mometasona en crema 2 veces al dia sobre las lesiones durante 7 dias, seguido de pimecroélimus
topico como tratamiento de mantenimiento hasta la proxima en consulta. Insistimos también en la necesidad de
extremar la fotoproteccion.

Por parte de Reumatologia, se suspendié adalimumab y se sustituyo por el inhibidor de JAK upadacitinib.
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Evolucion

En la actualidad la paciente se encuentra en fase de remision practicamente completa, con algunas méculas violadceas
residuales y sin sintomatologia general. En funcidén de su evolucién se podra plantear el inicio de tratamiento de
hidroxicloroquina en consulta de conectivopatias.

Comentario

Los farmacos biologicos se han relacionado con la aparicion de diversas reacciones adversas a nivel cutaneo,
desde reacciones eccematosas hasta vasculitis, pustulosis palmoplantar o eritema multiforme. También es comun
la positivizacion de autoanticuerpos, siendo menos frecuente, pero posible y descrita, la induccién de un lupus
farmacoldgico'?. Es importante tener en cuenta que en pacientes con lupus inducidos por anti-TNF, a diferencia de otros
lupus farmacoldgicamente inducidos, los anticuerpos antihistonas suelen estar ausentes, destacando la elevacion de
anticuerpos anti-DNAds (si se induce un cuadro similar a lupus eritematoso sistémico) o de anticuerpos anti-Ro (si el
cuadro recuerda mas a un lupus cutaneo subagudo, como el aqui descrito)°.

Existen diversas hipotesis sobre el mecanismo por el cual los agentes anti-TNF pueden inducir un lupus, destacando el
papel de una mayor exposicion a antigenos nucleares por un incremento de la apoptosis celular®.

La descripcion de casos como el que presentamos pone de manifiesto la importancia de plantear, ante unas lesiones
cutaneas como las que presenta nuestra paciente, la posibilidad de que, en lugar de tratarse de una dermatosis primaria,
puedan haber sido inducidas por algiin medicamento, con una especial consideracion hacia los farmacos anti-TNF u
otros agentes bioldgicos cada vez mas en auge.
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Figura1.
Lesiones en zonas fotoexpuestas
del tronco y cara.
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Figura 2.

Placas eritematovioldceas
sobreelevadas confluentes
claramente delimitadas en la zona
fotoexpuesta del escote.
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Anamnesis

Paciente varon de 79 afios que acudio a consulta de Dermatologia por la aparicion de lesiones pruriginosas distribuidas
por tronco, extremidades y polo cefélico que cursaban en brotes. Fue derivado desde el servicio de Hematologia,
donde lo seguian desde hacia 3 afos por el diagndstico de leucemia linfatica cronica (LLC) estadio 1IB, a tratamiento
con ibrutinib (farmaco que se inicio veinte meses antes del inicio de las lesiones). El paciente referia que cada brote
comenzaba con intenso prurito, localizado en la piel donde a continuacion aparecian las lesiones, algunas de las cuales
presentaban contenido liquido. No se acompafaba de otra sintomatologia local o sistémica. No lo relacionaba con
ningun cambio de medicacion en los meses previos y negaba posibles picaduras de insectos.

Exploracion fisica

En el examen fisico dermatoldgico se objetivaron en extremidades principalmente, pero también en tronco, facies
y region cervical, papulas eritematosas, algunas con vesiculacion central y otras excoriadas (Figura 1A-B). En dorso
de mano derecha y nariz, placa eritematovioldcea, edematosa, de morfologia mas arciforme (Figura 1C). No habia
afectacion palmoplantar ni del cuero cabelludo.

Exploraciones complementarias
Se realizaron dos biopsias, que revelaron un infiltrado inflamatorio mixto perivascular superficial y profundo, asi como
intersticial y perianexial (Figura 2A), con gran nimero de eosindfilos (Figura 2B). No se observaron “figuras en llama”.
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También se solicitaron varias analiticas con hemograma, bioquimica, coagulacién e inmunoglobulinas, que revelaron
picos repetidos de eosinofilia (de hasta 920/ul), ya presentes los meses previos del inicio del cuadro.

Diagndstico
Dermatosis eosinofilica asociada a procesos hematologicos (DEPH), también denominada recientemente dermatosis
eosinofilica relacionada e inducida por neoplasia hematoldgica maligna (acrénimo en inglés, “He Reminded”)'.

Tratamiento
Se pautaron corticoides topicos de alta potencia, antihistaminicos orales y un ciclo de corticoides orales.

Evolucién
Con el tratamiento se obtuvo mejoria parcial del prurito y de las lesiones, observandose, no obstante, continuas
recurrencias tras la suspension del mismo.

Comentario

La DEPH es unaentidad poco frecuente, asociada a diversas neoplasias hematoldgicas malignas, siendo la mas prevalente
la LLC (77%)". Inicialmente se interpretd como una reaccion exagerada a picaduras de insectos?, comprobandose
posteriormente que la mayoria no presentaban este antecedente, adoptandose la nomenclatura actual.
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Clinicamente se observan lesiones de morfologia variada. Se han descrito pdpulas eritematosas mas o menos
edematosas, vesiculas, ampollas y placas pseudoceluliticas. Histologicamente, presenta un infiltrado inflamatorio mixto
perivascular y perianexial, con abundantes eosindfilos®4. El diagndstico diferencial incluye hipersensibilidad a picaduras
de insectos, escabiosis, leucemia cutis, foliculitis eosinofilica, sindrome de Wells, penfigoide ampolloso en momentos
iniciales o toxicodermias'.

El tratamiento habitual con corticoides tépicos y antihistaminicos orales obtiene respuestas incompletas, con recidivas
frecuentes, teniendo como alternativas los corticoides orales o la fototerapia®. Recientemente se estan describiendo
buenos resultados con farmacos bioldgicos como el dupilumab o el omalizumab'®.

Serd importante conocer la DEPH, pues puede preceder al diagndstico de la neoplasia®*.
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Figura1.

Ay B) Varias papulas
de diferentes tamanos,
eritematosas y
excoriadas en codo (A)
y rodilla (B).

C) Placa
eritematovioldcea
edematosa en dorso de
mano.
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Anamnesis

Paciente varon de 68 aflos sin antecedentes personales de interés que acude a consulta de Dermatologia por la
aparicion de lesiones en dorso de manos, region pectoral y dorsal alta, pruriginosas, de 7 meses de evolucion. Entre los
habitos toxicos destacaba ser fumador activo de un paquete diario desde los 17 anos.

A la anamnesis dirigida refiere astenia, debilidad en cintura escapular y pélvica, asi como pérdida de 4 kilogramos de
peso en los ultimos tres meses.

Exploracion fisica

El paciente presenta lesiones papulares confluentes en placas y poiquilodermia eritematovioldcea distribuida por region
pectoral anterior y region dorsal alta (Figura 1). En cara externa de brazos se evidencian placas de aspecto eccematoso
que se extienden de forma parcheada a antebrazos y abdomen.

Ademas, la erupcion cutanea se acompana de papulas y placas en las prominencias éseas de las articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas de ambas manos, de tonalidad violacea (Figura 2).

A la capilaroscopia destaca la presencia de distrofia de cuticulas ungueales y telangiectasias en los pliegues de las
mismas, con megacapilares y capilares tortuosos con zonas de ausencia capilar.
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Exploraciones complementarias

Tras la realizacion de biopsia cutédnea de la placa eritematoviolacea del brazo derecho y de la articulacion
metacarpofalangica del tercer dedo de la mano izquierda, se evidencia dermatitis de interfase con degeneracion
vacuolar de los queratinocitos basales, incontinencia pigmentaria y presencia de mucina con escaso infiltrado linfocitario
en dermis (en brazo derecho) y dermatitis de interfase con acantosis e hiperqueratosis (en nudillo de mano izquierda).
Estos hallazgos histopatoldgicos son compatibles con dermatomiositis, sin evidenciarse depdsito de inmunoglobulinas
ni complemento en la inmunofluorescencia directa.

En la analitica sanguinea solicitada destaca un aumento de los niveles de creatinquinasa séricay perfil de autoinmunidad
con anticuerpos anti TIFT gamma positivos.

Para el despistaje de neoplasia asociada a la dermatomiositis, se solicita un TC de térax y abdomen, gracias al cual se
detectaron tres nédulos pulmonares en ldbulo superior izquierdo, siendo el mayor de morfologia espiculada de 1,5 cm
de didmetro, junto con adenopatias mediastinicas paratraqueales izquierdas de tamafo significativo.

Diagnéstico
Dermatomiositis paraneoplasica.

Tratamiento
Se pauto tratamiento con corticoides tépicos para el control de la erupcién cuténea, asi como fotoproteccion intensiva
para evitar el empeoramiento de la misma.
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Evolucién

Ante la sospecha de proceso neoformativo primario pulmonar con lesiones metastésicas asociadas, solicitamos PET-TC
de cuerpo entero de forma preferente, donde se comprueba el caracter hipermetabdlico de los ndédulos pulmonares
y las adenopatias mediastinicas paratraqueales izquierdas, todo ello sugestivo de malignidad. Tras el estudio
anatomopatolégico del nédulo pulmonar, queda establecido el diagndstico de adenocarcinoma de pulmon T3N2MO
(estadio llIB), pendiente de tratamiento quirldrgico y quimioterapico adyuvante.

Comentario™

Ante un paciente con signos clinicos sugerentes, como la presencia de poiquilodermia, signo del cuello en V, signo
del chal, papulas de Gottron o signo del heliotropo (estos uUltimos considerados como patognomonicos), debemos
considerar el diagnodstico de dermatomiositis. Es importante destacar que entre un 15y un 25% de los casos en adultos
constituyen un proceso paraneoplasico. El riesgo relativo aumenta en varones de edad avanzada, siendo los carcinomas
gastrointestinales y de pulmon los mas frecuentes. Signos de alarma como el tabaquismo o la clinica constitucional
referida por el paciente, junto con las manifestaciones dermatoldgicas, nos permite sospechar una dermatomiositis
paraneoplasica. La positividad de anticuerpos anti TIF1 gamma refuerza la sospecha, siendo positivos hasta en el 80 % de
los casos asociados a neoplasia. En conclusion, una adecuada anamnesis y exploracion fisica pueden ser fundamentales
parallegar al diagnostico de un proceso neopldsico a veces asintomatico, permitiendo su deteccion precoz y tratamiento.
Igualmente, la aparicion de neoplasia puede ser incluso posterior al diagnodstico de dermatomiositis, siendo importante
un adecuado seguimiento de los pacientes con factores de riesgo asociados.

DO O

Cuando la piel es la clave

355



15

Dermatosis
en relaciéon con
la medicina interna

Figura1.

Regiodn pectoral y abdominal del
paciente con poiquilodermia y
signo del cuello en V.
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Papulas y placas en las
prominencias oseas
de las articulaciones
metacarpofalangicas
e interfalangicas,
compatibles con
papulas de Gottron.
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Dermatosis en relacion con la medicina interna

Anamnesis

Mujer de 37 aflos que acudio a nuestro hospital con fiebre de 38,5°C y una erupcion de 3 dias de duracion. Habia
ingresado 3 semanas antes por sospecha de COVID-19, presentando tos, fiebre y dificultad respiratoria. Durante
su ingreso fue tratada con hidroxicloroquina durante dos semanas, aunque las pruebas de PCR y serologicas para
COVID-19 fueron negativas. Después, tras el alivio de los sintomas, fue dada de alta. Una semana después de suspender
el tratamiento con hidroxicloroquina comenzd con una erupcion cutanea en el tronco que se extendid rapidamente a
toda la superficie del cuerpo y fue reingresada ante la sospecha de reinfeccién por coronavirus con manifestaciones
cutaneas.

Exploracion fisica

La exploracioén fisica reveld una erupcion morbiliforme generalizada, més prominente en la zona facial, con edema
palpebral y descamaciéon (Figuras 1 y 2). No habia afectacion palmo-plantar ni lesiones mucosas. Se palpaban
linfadenopatias en la zona del cuello y las axilas.
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Exploraciones complementarias

Las pruebas de laboratorio mostraron hipertransaminasemia (ALT 276 U/I, AST 118 U/I, GGT 209 U/l), y acidosis
respiratoria (pH 7,30, pCO2 63,1 mmHg). El recuento de células sanguineas mostréd anemia (hemoglobina 10,7 g/dL,
eritrocitos 3,28 x106/ul), leucocitosis (15,4 x103/ul) y eosinofilia leve (0,81x103/ul). La PCR vy las pruebas seroldgicas
para COVID-19 volvieron a ser negativas. La reaccién en cadena de la polimerasa para el herpesvirus humano (HHV) 7
fue positiva. Las pruebas serolégicas de Mycoplasma, Chlamydia, EBV y CMV fueron negativas. La radiografia de torax
fue normal.

Diagnédstico

La paciente fue diagnosticada de reaccién a las drogas con eosinofilia y sintomas sistémicos (sindrome de DRESS)
“definitivo” segun el sistema de puntuacion RegiSCAR [puntuacion final 7: fiebre >38,5°C (0), linfadenopatia (22 sitios;
>1 cm) (1), hipereosinofilia periférica 0,7-1. 499x109/L (1), erupcién cutanea que sugiere DRESS (1), extension >50% del
BSA (1), biopsia que sugiere DRESS (0), afectacion pulmonar y hepatica (2), resolucion en > 15 dias (0), resultados de
laboratorio negativos para otras posibles causas (1)].

Tratamiento
Se inicid un tratamiento con metilprednisolona 1 mg/kg/dia.
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Evolucion
Tras 7 dias de tratamiento su estado general mejord vy la erupciéon desaparecio.

Comentario

El sindrome de DRESS es una reaccion sistémica de hipersensibilidad a farmacos poco frecuente que suele desarrollarse
entre 2 y 6 semanas después de la exposicion a un medicamento causante y se caracteriza por erupcion generalizada,
fiebre, anomalias hematologicas, linfadenopatia y afectacion de organos internos'. Se trata de un sindrome grave,
con una tasa de mortalidad del 10%, que requiere la retirada precoz del tratamiento causante y el inicio rapido del
tratamiento con corticoides? Recientemente se ha descrito también un caso de sindrome DRESS asociado al tratamiento
con hidroxicloroquina para el liquen planopilar®. Durante la era de la COVID-19, los signos y sintomas, tanto cutaneos
y sistémicos, parecen estar en relacion con esta patologia?, sin embargo, los médicos también deben tener en cuenta
otras causas de enfermedad. La piel es uno de los sitios mas comunes para las reacciones adversas a los medicamentos
y una infeccion viral puede aumentar el riesgo de desarrollar una erupcion medicamentosa®. La pandemia por COVID-19
es un reto para todos los médicos y hoy en dia es ain mas importante diferenciar la manifestacion cutédnea asociada a
COVID-19 de las erupciones medicamentosa.
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Figura1.
Erupcion morbiliforme
generalizada.
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Figura 2.
Edema palpebral y

descamacion facial.
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Anamnesis

Mujer de 48 afios, administrativa, con alergia medicamentosa a metamizol y fumadora de 1 paquete de tabaco al dia.
Como antecedentes médicos destacaba un episodio de hiperprolactinemia asintomatica y una enfermedad inflamatoria
pélvica 1 afo antes; no tenia antecedentes dermatologicos personales ni familiares de interés. Acudié a Urgencias
por lesiones cutdneas pustulosas de un mes de evolucién, suméandose en las 48 horas previas a la consulta lesiones
aftosas bucales, fiebre, poliartralgias y cefalea, sin respuesta a tratamiento antibiético con azitromicina y posteriormente
amoxicilina-clavulanico. No referia viajes recientes, tampoco relaciones sexuales de riesgo y no habia mas convivientes
afectados. Tras multiples visitas se decidio su ingreso en el servicio de Medicina Interna para ampliar el estudio diagnostico.

Exploracion fisica

Se observaban multiples lesiones de 1cm de diametro maximo en distinto estadio de evolucion, bilaterales y asimétricas
en miembros superiores, miembros inferiores, gliteos y espalda. Las mas recientes eran papulopustulas con halo
eritematoso, evolucionando posteriormente de forma rapida a una ulceracién central con bordes sobreelevados
(Figura 1). Llamaba la atencion la apariciéon de lesiones similares sobre picaduras de insecto previas y zonas de puncion.
En la cavidad oral presentaba lesiones aftosas dolorosas en labio superior e inferior (Figura 2), lengua vy paladar blando.
No presentaba afectacién ocular ni genital.

Durante el ingreso desarrollé en el codo izquierdo una lesion nodular eritematosa de 3 centimetros de diametro, dolorosa
a la palpacion, de limites imprecisos.
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Exploraciones complementarias

En las analiticas sanguineas realizadas se constatd la presencia de leucocitosis (16,1x10\S\9/L) con neutrofilia
(1270x10\S\9/L) y PCR de 105 mg/L. El estudio de autoinmunidad (ANA, complemento, proteinograma, valores de
inmunoglobulinas M, G y A y anticuerpos antitransglutaminasa) no mostré alteraciones y el HLA-B51 fue negativo. Las
serologias mostraron positividad para IgM de virus herpes simple 1y 2, pero con negatividad de la prueba de PCR sobre
las lesiones orales, hallazgo que el servicio de microbiologia interpretd como posible falso positivo o reactividad cruzada.
Los hemocultivos fueron repetidamente negativos.

Debido a un episodio muy intenso de cefalea (EVA 9/10) se realizd una puncién lumbar, que tampoco mostré valores
anormales.

La tomografia computarizada de cuerpo total mostréd adenopatias cervicales inespecificas y Utero miomatoso, sin
hallazgos sospechosos de infeccion o malignidad.

Se realizd una primera biopsia de una lesion pustulosa del muslo izquierdo, mostrando vesiculacién intraepidérmica,
infiltrados nodulares e intersticiales en dermis vy tejido celular subcutéaneo de neutrofilos y eosindfilos, con edema en
dermis papilar, abundante extravasacion y polvo nuclear, ademas de hiperplasia endotelial e infiltrado inflamatorio
perivascular sin necrosis fibrinoide (signos indirectos de vasculitis), compatibles con el diagnostico de dermatosis
neutrofilica rica en eosindfilos (Figura 3A y B). La segunda biopsia de la lesion nodular del codo izquierdo mostraba una
paniculitis lobulillar neutrofilica con vasculitis (Figura 3C y D).

Por Ultimo, se llevo a cabo una prueba de patergia con resultado positivo.
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Diagnéstico
Dermatosis neutrofilica, posiblemente por una enfermedad de Behget subyacente.

Tratamiento

Se decidio tratar a la paciente durante la hospitalizacién con 30 mg diarios de prednisona oral, presentando una mejoria
notable de la sintomatologia. Al alta hospitalaria, se mantuvo la corticoterapia y se afadieron 0,5 mg de colchicina cada
12 horas, manteniendo la respuesta, pero con recidiva de las lesiones orales y cutédneas con la desescalada de dosis de
corticoides. Dos afos después, se controla con dosis de prednisona que oscilan entre los 2,5 mg cada 48 horas y 5 mg
diarios, asi como con colchicina 0,5 mg cada 12 horas, sin haber sido necesario afiadir ninguin otro farmaco hasta el
momento.

Evolucion

En un primer momento, la paciente no cumplié criterios diagndsticos de ninguno de los sindromes englobados dentro
de las dermatosis neutrofilicas, entre ellos los mas probables el sindrome de Sweet (SS) y la enfermedad de Behget (EB).
El seguimiento posterior de la paciente y la evoluciéon natural del cuadro, con nuevos brotes de ulceracion oral, hizo que
se cumpliesen los criterios necesarios para el diagnostico de enfermedad de Behget.
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Comentario

Las dermatosis neutrofilicas son entidades que se expresan en diversas patologias con clinica cutanea comun. Para
el diagndstico de una enfermedad o sindrome concreto es necesario, ademas de la histologia, diversos hallazgos que
definan una u otra enfermedad.

El' SS o dermatosis neutrofilica febril aguda es un cuadro que se presenta de forma aguda en forma de papulas, placas
o0 nddulos, acompafado de fiebre y leucocitosis, entre otras. Aunque la causa es desconocida, se diferencian distintos
tipos dependiendo del desencadenante, como infecciones, embarazo, farmacos o malignidad'?.

La EB es una vasculitis idiopatica que afecta a la piel, mucosas y érganos internos. Su diagnostico se basa en cumplir
los criterios diagnosticos necesarios, como la ulceracion oral y genital recurrente, lesiones cutaneas, afectacion ocular,
test de patergia, etc.?

En ocasiones es posible hacer el diagnostico en las primeras visitas, pero otras veces es necesario el seguimiento del
paciente para cumplir nuevos criterios clinicos con el paso del tiempo. La buena respuesta a la corticoterapia y otros
tratamientos inmunosupresores hacen que su tratamiento sea efectivo en muchos casos auin sin conocer el origen del
cuadro, situaciéon que se da en un nimero no desdefable de ocasiones?®.
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Figura 2.
Observamos una de
las aftas orales que
presentaba la paciente
en labio inferior.
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Figura 3.

A-B) Biopsia con tincion
H-E de lesion en muslo,
compatible con dermatosis
neutrofilica rica en
eosinofilos.

C-D) Biopsia con tincion
H-E de lesion en codo,
compatible con paniculitis
lobulillar neutrofilica con
vasculitis. En D podemos
apreciar la afectacion de la
pared de un vaso sanguineo.
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Anamnesis

Mujer de 83 afios en seguimiento por el servicio de Digestivo por enfermedad de Crohn que habia requerido
hemicolectomia izquierda y sigmoidectomia con colostomia terminal por hemorragia y perforacion coldnica 4 afios
antes. Derivada a consultas de Dermatologia por Ulceras dolorosas alrededor del estoma de un afio de evolucién, que
no habian mejorado con antibiodticos, y con la sospecha clinica de pioderma gangrenoso se trataron con tacrolimus 0,1%
pomada con buena respuesta inicial, pero luego se hicieron refractarias, requiriendo ingreso hospitalario por hemorragia
a través de la colostomia, junto a empeoramiento clinico de su estado general y extension de las lesiones cutaneas.

Exploracion fisica
Se apreciaban a nivel periostomal Ulceras irregulares, de lecho limpio exudativo, con bordes eritematosos sobreelevados
edematosos e infiltrados sobre una placa violdcea mal definida de unos 10 cm de tamano (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Las analiticas de sangre mostraba leucocitosis con predominio de neutréfilos, PCR 160 mg/ly VSG 59mm/h. Calprotectina
en heces en niveles de 311 ug/g. El cultivo de la Ulcera mostro flora mixta habitual. En la colonoscopia se observo mucosa
en empedrado, severamente ulcerada y congestiva, con intensa friabilidad de afectacion global respetando el ciego.
Se realizé una primera biopsia cutdnea que mostrd ulceracion vy tejido de granulacion. Tras el empeoramiento de las
lesiones se tomo una nueva biopsia, donde se observéd una dermatitis granulomatosa no necrotizante con fibrosis e
infiltrado inflamatorio mixto (Figura 2).
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Diagnéstico
Enfermedad de Crohn metastasica cutanea.

Tratamiento

Se pauto tratamiento con corticoides orales (0,5 mg-1 mg/kg/dia) con mala evolucion y progresion de las lesiones, por
lo que se instaurd tratamiento con antiTNF (adalimumab) 80 mg como dosis de induccion y luego 40 mg sc cada dos
semanas.

Evolucion
Se observo una gran mejoria de la sintomatologia cutanea e intestinal a partir de la primera infusion de adalimumalb, sin
haber presentado recaidas hasta la actualidad.

Comentario

La enfermedad de Crohn (EC) es un trastorno inflamatorio idiopatico del tracto digestivo que se asocia con frecuencia a
lesiones cutaneas y mucosas. La clasificacion de las lesiones cutaneas asociadas a EC se divide en base a su mecanismo
patogénico. Las mas frecuentes son las especificas, entre las que se encuentran las fisuras y fistulas perianales y
periostomales y la enfermedad oral'.
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La EC metastasica es una rara manifestaciéon definida por lesiones cutdneas granulomatosas. No suele tener una clinica
especifica, aunque suelen ser placas eritematosas y nodulos o ulceraciones?.

El diagndstico diferencial es amplio por su variabilidad clinica, y pueden incluirse en el mismo: hidradenitis supurativa,
pioderma gangrenoso, sarcoidosis, etc. En casos mas complejos es necesario el estudio histologico con la presencia de
granulomas no caseificantes compuestos por histiocitos e infiltrado inflamatorio linfocitario®.

Al ser una patologia poco comun, hay pocos datos publicados que reflejen su manejo. Se han descrito el uso de
corticoides orales, metronidazol oral, y destacando principalmente los antiTNF, como adalimumab e infliximab, con muy
buenas respuestas’.
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Figura1.

Ulceras periostomales con
bordes edematosos, violaceos y
sobreelevados.
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Figura 2.

Biopsia cutanea de la Ulcera
periostomal (H-E, 10x). Dermatitis
granulomatosa no necrotizante,
constituida por histiocitos
epitelioides y células gigantes
junto a infiltrado inflamatorio
Mixto.
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Anamnesis

Mujer de 92 aflos con antecedentes personales de enfermedad renal cronica, glaucoma de éangulo abierto, fibrilacion
auricular paroxistica y alergia a betalactamicos. Negaba tener habitos tdxicos. Acudié a Urgencias por eritema, edema 'y
descamacion en cara y hombros de 11 dias de evolucion. No presentaba fiebre ni otra sintomatologia sistémica. Relato
que se habia aplicado aceponato de metilprednisolona en crema, 1 vez cada 12 horas, sobre las zonas inflamadas,
experimentando una mejoria parcial. Respecto a los posibles desencadenantes, negaba haber realizado cambios en
su tratamiento habitual en el Ultimo mes o la existencia de obras en su domicilio o en las proximidades. No obstante,
relaciono el inicio del cuadro sindromico con la exposicion solar.

Exploracion fisica

La paciente presentaba excelente estado general. En la exploracion dermatologica, se objetivo la existencia de placas
eritematodescamativas, bien definidas, distribuidas simétricamente, en los margenes laterales del cuello vy la cara,
respetando el triangulo nasogeniano (Figura 1). Las escamas eran gruesas y blanquecinas. En la dermatoscopia, no se
detectaron ni telangiectasias ni tapones foliculares. Del mismo modo, en el tercio medio de los miembros superiores
(Figura 2), se objetivaron placas eritematosas, de 1cm de didmetro mayor, confluyentes y moderadamente definidas. No
se observo la presencia de alteraciones en las mucosas.
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Exploraciones complementarias

Una biopsia en mejilla derecha, con inmunofluorescencia directa. A nivel microscopico, se detecto la existencia de
dermatitis de interfase con infiltrado inflamatorio subepitelial y cuerpos apoptoticos en el estrato basal, junto con
abundante depdsito de mucina intersticial. En la inmunofluorescencia directa, se visualizd un depdsito lineal de IgG vy
C3, distribuido a lo largo de la membrana basal.

Una analitica, en la que se detecto la existencia de anticuerpos antinucleares (ANA) positivos, de patrén granular, con un
titulo de 1/80; con anticuerpos frente a ADN de doble cadena (ADN-dc), anti-Ro y anti-La negativos. Los niveles de C3y
C4 se encontraban en el rango de la normalidad. No se encontraron alteraciones en el perfil hepatico ni cambios en la
funcion renal respecto a analiticas previas.

Diagnéstico
Dados los hallazgos descritos en la anamnesis, exploracion fisica y pruebas complementarias, se alcanzd el diagndstico
de lupus cuténeo subagudo, sin afectacion sistémica.

Tratamiento

Se recomendo a la paciente emplear fotoprotectores con factor superior al 50 y se pautd propionato de fluticasona
crema, 1 vez cada 24 horas, durante 3 semanas. Sin embargo, no se inicid control con antipaltudicos, dada la extension
limitada de la afectacion cutanea, la ausencia de afectacion sistémica y el antecedente de glaucoma de angulo abierto.
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Evolucion
La respuesta clinica a los 14 dias fue excelente, con desaparicion de las lesiones, sin cicatrizacion ni alteraciones
subsiguientes de la pigmentacion.

Comentario

El lupus eritematoso es un trastorno cronico autoinmune de etiologia multifactorial perteneciente al grupo de las
enfermedades del tejido conectivo'?. Entre las variantes descritas se encuentra el lupus cutaneo subagudo (LCS),
responsable del 8-15% del total de casos de lupus cutaneo®.

El LCS aparece predominantemente en mujeres de mediana edad?*. Clinicamente, se visualizan placas psoriasiformes o
anulares policiclicas, que curan sin dejar cicatriz, en cuello, hombros y region del escote; soliendo respetar la cara® Sin
embargo, Fanto et al.® describieron el caso de una mujer de 30 afios, con LCS y afectacion facial llamativa.

Respecto a las medidas higienicodietéticas, se recomienda el cese del habito tabaquico, una adecuada fotoproteccion
y la retirada de los medicamentos potencialmente responsables, como pueden ser la terbinafina y los anticuerpos anti
TNFa?.

La corticoterapia topica de potencia alta o muy alta es el tratamiento de eleccion, especialmente si la afectacion cutanea
es leve y limitada. En el resto de casos, deberia plantearse el empleo de antipalldicos sistémicos?2.
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Figura1.

Placas eritematodescamativas faciales,
distribuidas simétricamente, respetando el
triangulo nasogeniano.
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Dermatosis
en relacion con
la medicina interna

Figura 2.

Placas eritematosas, moderadamente
definidas, localizadas en tercio medio de
miembro superior derecho.
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Enfermedades ampollosas

Anamnesis

Mujer de 83 afios con antecedente de carcinoma ductal infiltrante de mama tratado mediante tumorectomia vy
posteriormente radioterapia, durante la que presento radiodermitis grado 2. Un mes después de finalizar el tratamiento
comenzo con prurito y lesiones ampollosas en el area irradiada.

Exploracion fisica
A la exploracion presentaba ampollas flacidas de contenido seroso en mama y region clavicular derecha, ademas de
erosiones cubiertas de costras seronematicas (Figura 1).

Exploraciones complementarias

La biopsia del margen de una lesion demostré una ampolla subepidérmica con restos de fibrina e infiltrado
linfoeosinofilico (Figura 3). En el estudio de inmunofluorescencia directa (IFD) se reconocia un depdsito lineal de
IgG en membrana basal (Figura 4), llegando al diagnéstico de penfigoide ampolloso por radioterapia. El estudio de
autoinmunidad fue positivo para anticuerpos anti BP-180 y anti BP-230, detectados mediante técnica ELISA. En la
inmunofluorescencia indirecta sobre piel separada se observaba depdsito de IgG en la zona epidérmica de la ampolla.

Diagnédstico
Penfigoide ampolloso radioinducido (PAR).
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Tratamiento
Se inicio tratamiento con corticoides topicos de alta potencia con resolucion de las lesiones en el plazo de 1 mes
(Figura 2).

Evolucion
A los 6 meses de seguimiento la paciente no presentaba lesiones de nueva aparicion.

Comentario

La radioterapia presenta como complicaciones una gran cantidad de eventos adversos cutaneos, siendo los mas
conocidos radiodermitis aguda o cronica, linfedema, retraso de la cicatrizacion y desarrollo de cancer cutdneo no
melanoma en el area irradiada’. Se ha propuesto una clasificacion de estos eventos que los divide entre dermatosis
inducidas exclusivamente por el efecto de la radioterapia y dermatosis desencadenadas o agravadas por el efecto de la
radioterapia’®. En este segundo grupo se incluyen las enfermedades ampollosas autoinmunes radioinducidas, entre las
que destaca el penfigoide ampolloso radioinducido (PAR).

El PAR es un efecto adverso poco frecuente de la radioterapia, con un claro predominio en mujeres con cancer de mama
(hasta el 78 %)%#, y una edad media de entre 69-75 afios. Las lesiones ampollosas suelen localizarse en el area irradiada,
aunqgue en el 41% pueden generalizarse a otras localizaciones®, con una latencia de 6-12 meses desde el tratamiento®*. El
PAR suele seguir un curso indolente con rapida respuesta al tratamiento, en su mayoria corticoides topicos o sistémicos,
siendo raras las recurrencias.
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Figura1.

Imagen clinica de

la lesion. Se aprecia
ampolla flacida de
contenido claro y base
levemente eritematosa.
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Figura 2.
Resultado tras

4 semanas de
tratamiento con
corticoides topicos.
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Figura 3.

H&E, 10X. Ampolla
subepidérmica
con infiltrado
linfoeosinofilico.
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Figura 4.
Inmunofluorescencia
directa mostrando
depdsito lineal de IgG
y C3alolargo de la
membrana basal.
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Anamnesis

Mujer de 74 aflos con sobrepeso y diabetes mellitus 2 en tratamiento con antidiabéticos orales acude por Urgencias a
consulta de Dermatologia por lesiones generalizadas intensamente pruriginosas de 1 mes de evolucion. Estas habian
comenzado por las piernas para luego extenderse a abdomen bajo y extremidades superiores. Su meédico de cabecera le
habia prescrito terbinafina 250 mg/dia via oral por sospecha clinica de dermatofitosis, sin respuesta clinica. No presentaba
contacto reciente con animales. Sin familiares afectos por lesiones similares. Primer episodio de estas caracteristicas.

Exploracion fisica

Presentaba multiples placas anulares con borde eritematoso solevantado de aspecto urticariforme, algunas con
descamacion fina superficial, asociado a la presencia de pequefas vesiculas de contenido amarillento y algunas costras
situadas en extremidades (Figura 1) y abdomen bajo, sumado a signos de rascado. Signo de Nikolsky (-). Sin afectacion
de mucosas, cabeza ni region palmoplantar. Resto de la exploracion sin alteraciones.

Exploraciones complementarias

Examen directo con KOH de las escamas resultd negativo. Se realizd biopsia incisional en huso de la lesion del
antebrazo que mostro acantosis epidérmica con espongiosis eosinofilica intensa junto con un moderado infiltrado
perivascular superficial mixto eosinoneutrofilico (Figura 2). No se observd acantolisis, atipia o signos de vasculitis.La
inmunofluorescencia directa reveld un patrén granular intraepidérmico en los estratos basales positivo para IgG y C3.
Analitica en sangre y orina sin hallazgos patoldgicos.
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Diagnéstico
Después de correlacion clinico-patoldgica, se llegd al diagndstico de pénfigo herpetiforme.

Tratamiento
Prednisolona oral a dosis de 1 mg/kg/dia en pauta descendente por 3 semanas.

Evolucion

La paciente presentd remision completa de las lesiones a los 10 dias de haber comenzado el tratamiento. Se solicitaron
niveles de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa para iniciar tratamiento con dapsona 50 mg/dia, pero la paciente no volvid
a sus citas de control; perdiéndose el seguimiento.

Comentario'?

Elpénfigo herpetiforme corresponde a una enfermedad ampollosa poco frecuente que presenta manifestaciones clinicas
de dermatitis herpetiforme y/o dermatosis IgA lineal con caracteristicas histopatologicas y de inmunofluorescencia
propias del pénfigo. En la practica clinica habitual, esta entidad supone un reto diagnostico debido a su baja frecuencia
(representa menos del 7% de todos los casos reportados de pénfigo) y su semejanza con otros tipos de pénfigo vy el
penfigoide ampolloso. El prurito intenso es una manifestacion habitual que lo distingue de otros tipos de pénfigo y esto,
junto con la presencia de anticuerpos IgG intraepidérmicos, reduce el diagnostico diferencial.
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El pénfigo herpetiforme suele tener un curso indolente y responde bien a tratamiento, con tendencia a la remision
completa. Si bien el abordaje terapéutico estd basado en algunas series de casos, estos reportes indican que el
tratamiento de eleccion es dapsona en monoterapia o combinado con corticoides sistémicos. Sin embargo, los
corticoides sistémicos normalmente son suficientes para lograr una remision rapida y completa, como ocurrio en
nuestro caso. Es importante el seguimiento de estos pacientes puesto que hay reportes de cambio de epitopos con
transformacion hacia pénfigo vulgar y folidceo, entidades con curso y prondstico distintos.
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Placa anular con
aclaramiento central
S y borde eritematoso
solevantado con
pequenas vesiculas y
costras en periferia.
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Figura 2.

Espongiosis

eosinofilica intensa

sin acantolisis con
infiltrado perivascular
superficial neutrofilico y
eosinofilico (tincion H-E,
200x).
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Anamnesis

Recién nacida por cesarea por condilomas vaginales maternos, de padres sanos, que presenta al nacimiento lesiones
ulceradas en pie derecho y en regién periumbilical. A las 24 horas de vida, comienza con ampollas en gluteos, labios y
oreja derecha.

Exploracidn Fisica

Se aprecian ulceraciones atroficas y cicatriciales en pie derecho (Figura 1) y periumbilicales, compatibles con CLAS
(congenital localized absence of skin). A las 24 horas de vida presenta ampollas en gluteos, labios y oreja derecha, asi
como veslculoampollas en labio inferior.

Exploraciones complementarias

Se realizan biopsias por parte de Cirugia Plastica de la Ulcera en pie derecho y de una ampolla glitea, y se toma muestra
para citodiagnostico de Tzanck de vesiculas en labio inferior. Ademas, se solicita estudio genético al Hospital Carlos Il
La citologia resulta negativa para herpesvirus y el estudio anatomopatologico es informado como ulceras inespecificas.
El estudio genético muestra mutacion en KRT 5 (queratina 5).

Diagnostico
Epidermalisis bullosa simple.
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Tratamiento

Curas cada 48 horas segun indicaciones de la asociacion DEBRA: bafios para limpieza y desinfecciéon de heridas secando
con toques sin frotar, puncién y drenaje de las ampollas con aguja dejando el techo de la ampolla, cobertura posterior
con apdsitos no adhesivos y vendaje de la zona.

Evolucion
Tras meses con curas cada 48 horas se consigue la reepitelizacién de las ulceraciones en pie derecho (Figura 2) y region
periumbilical, asi como de las ampollas. Se realiza educacion sobre la epidermdlisis bullosa a los padres por parte de
las asociacion DEBRA, disminuyendo asi la aparicion de nuevas lesiones, como el riesgo de complicaciéon de las que
aparecen.

Comentario™™

La epidermolisis bullosa es una genodermatosis poco frecuente que engloba un grupo de enfermedades que se
caracterizan por fragilidad mucocutanea ante minimos traumatismos, con diferente clinica en funcion de donde se
encuentre la mutacién. La mutacion en la queratina 5 (KRT 5) puede condicionar distintos subtipos de epidermolisis
bullosa simple segun la nueva clasificacion de 2020: localizada (antes Weber-Cockayne), generalizada grave (antes
Dowling-Meara), intermedia (antes Koebner), con pigmentacion moteada y eritema circinado migratorio. Por tanto, hay
que establecer una correlacion fenotipica-genotipica, ya que la gravedad vy el prondstico de los subtipos es distinto.
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Para el diagnostico de la epidermdlisis bullosa, ademas del estudio genético, puede ser de utilidad la biopsia cutanea.
Esta ha de realizarse de una lesion nueva provocada por frote de la piel, y no de una lesiéon ya presente en el momento
de la biopsia. El tratamiento de la enfermedad es sintomatico, basandose en la realizacion de curas cada 48 horas,
tratamiento de las sobreinfecciones, asi como soporte nutricional en caso de afectacién mucosa del tracto digestivo.
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Figura1.

Ulceracion atrdéfica vy cicatricial
en pie derecho compatible
con CLAS (congenital localized
absence of skin).
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Figura 2.

Lesion anterior reepitelizada
tras meses con curas cada
48 horas.
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Anamnesis

Paciente varon de 71 afos en seguimiento en Dermatologia por liqguen plano de meses de evolucion. El paciente acudié
al Servicio de Urgencias por la aparicion de un brote de lesiones cutaneas, pruriginosas, en grandes pliegues y mufiecas.
Fue valorado por el Servicio de Dermatologia, y tras la anamnesis dirigida, se descubrié que el paciente habia iniciado
hace 4 meses la toma de enalapril.

Exploracion fisica

Al examen clinico se objetivaron papulas eritematodescamativas, que confluian en grandes placas, afectando a la cara
volar de ambas mufecas, axilas e ingles. La morfologia de las lesiones cutaneas remedaba a erupciones previas por
liquen plano que habia padecido el paciente, pero llamaba la atenciéon la formacion de ampollas tensas sobre estas
grandes placas liquenoides (Figura 1). El paciente no presentaba lesiones en la mucosa oral ni afectacion ungueal.

Exploraciones complementarias

Se realizd un test ELISA (Enzyme-Linked ImmunoSorbent Assay) que demostraba titulos elevados para el antigeno
BP180. Asimismo, en la biopsia cutdnea de la flictena se objetivd una ampolla subempidérmica con denso infiltrado
inflamatorio compuesto por eosinofilos y algun neutrdfilo. El estudio mediante inmunofluorescencia directa manifesto
un deposito lineal de IgG y C3 en la membrana basal.

@0 O

04

Ampollas sobre placas liquenoides: cuando el todo es mas que la suma de las partes

M4



Enfermedades ampollosas

Diagnéstico
Liguen plano penfigoide, probablemente farmacologico asociado a tratamiento con IECA (inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina).

Tratamiento
Se instauro tratamiento con prednisona oral a dosis de 0,5 mg/kg/dia, antihistaminicos orales y corticoterapia topica.
Ademas, se suspendio la toma de enalapril.

Evolucion

Tras el tratamiento, las lesiones liquenoides se resolvieron dejando un area de hiperpigmentacion postinflamatoria.
Igualmente, las ampollas presentaron reepitelizacion completa y zonas cicatriciales con formacion de quistes de millium
(Figura 2). El prurito se resolvié completamente.

Comentario

El liguen plano penfigoide (LPP) se trata de una enfermedad rara que clinicamente se asemeja al penfigoide ampolloso
(PA), pero ocurre en el contexto del liquen plano (LP)'. La enfermedad se presenta habitualmente en adultos, pero en
comparacion con el PA, la edad de aparicion es mas precoz y se ha informado una mayor frecuencia de afectacion en
nifos?.
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En cuanto a la patogenia de la enfermedad se cree que un proceso inflamatorio primario como es el LP, causa la
liberacién y la exposicion del antigeno BP180 de la membrana basal, esto conlleva una respuesta autoinmunitaria a
través de un fendmeno denominado “propagacion del epitopo™. Clinicamente, el LPP se caracteriza por desarrollar
ampollas tanto en lesiones liquenoides como en lesiones de piel sana. La mucosa oral puede estar afectada”.

La confirmacion diagndstica es histologica donde se observa datos tanto de LP como de PA, con ampollas subepidérmicas
y una inmunofluorescencia directa con depdsitos lineales de IgG y/o C3 a lo largo de la membrana basal'*. En el LPP se
ha demostrado la reactividad de anticuerpos contra un nuevo epitopo de la region 4 del dominio NC16A del antigeno
BP180, siendo esta region diferente a la observada en el PAS.

En general el prondstico es bueno con el uso de corticoides sistémicos como tratamiento convencional. El LPP
habitualmente es idiopatico, pero se han descrito varios casos asociados a fdrmacos, siendo los inhibidores de la enzima
convertido de angiotensina los mas frecuentemente asociados?®.
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Figura1.

Papulas
eritematodescamativas
coalescentes en
grandes placas en
axilas (A), ingles (B) vy
mufiecas (C). Destaca la
formacion de ampollas
tensas sobre estas
lesiones liquenoides.
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Figura 2.

Resolucién completa de la
afectacion cuténea tras el
tratamiento con corticoides
sistémicos (A, By C). En axilas
presenta hiperpigmentacion
posinflamatoria tras la curacion
de las lesiones liquenoides

(A). Las ampollas tensas de los
muslos muestran reepitelizacion
completa vy cicatrizacion dejando
quistes de millium (C).
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Enfermedades ampollosas

Anamnesis

Varon de 66 afos que consulta por una placa cutédnea pruriginosa de dos afios de evolucién que ocupaba parte superior
de espalda y hombros. El paciente no presentaba antecedentes médicos notables ni traumatismos previos en la zona.
No habia iniciado nuevos tratamientos médicos. El paciente comentaba que la lesién que tenia en el momento de la
visita se origind a partir de la confluencia de otras pequeias ‘'manchas’ blancas, que en este momento también tenia en
el resto de la espalda. El paciente mostraba una preocupacion visible por el color vy la evolucion de la placa, asi como la
imposibilidad del suefio por el intenso prurito que producia.

Exploracion fisica

Se observaba, ocupando toda la parte superior de la espalda, una placa equimdtica con variacion de colores,
desde color rojo vivo y granate de sangrados mas recientes en la zona de avance mas periférica, a colores mas
amarillentos y verdosos en la parte mas central, donde la sangre se encontraba ya en proceso de reabsorcion. En
la periferia de esta placa precisamente podian apreciarse ampollas de contenido hematico, que al romper dejaban
la fina costra que puede observarse en la imagen (Figura 1). Completando la exploracion fisica, varias otras placas
esclerdticas de color blanco marfil eran visibles en los hombros, la parte superior de los brazos, la parte lateral del
pecho v la pierna derecha, todas ellas de menor tamafo (flechas). El paciente no mostraba mas lesiones en el resto
de piel o mucosas.
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Exploraciones complementarias

Se realizaron analisis de sangre incluyendo panel de autoinmunidad, asi como una biopsia para estudio histoldgico en
cortes parafinados y en fresco para inmunofluorescencia. La hematoxilina-eosina mostrd una epidermis atréfica de
manera difusa con ortohiperqueratosis, mas pronunciada en las aperturas foliculares, formando verdaderos tapones
corneos. En dermis papilar se observaban areas de hialinizacion colagénica con dilatacion de vasos de pequefio calibre.
A su vez, en dermis reticular superficial se observaba un infiltrado linfoide de disposicion perivascular e intersticial
(Figura 2A y B). El estudio de inmunofluorescencia fue negativo. Los analisis de sangre fueron normales.

Diagnostico
Tras la evaluacion clinica, apoyada por los hallazgos histologicos, se alcanzé el diagnostico de liquen escleroso y atrofico
extragenital en su variante ampollosa y hemorragica.

Tratamiento

Se inicid tratamiento con prednisona a dosis de 30 mg/24 h asociado a corticoterapia topica, afadiendo antihistaminicos
para el control del picor. Tras un mes de tratamiento, el prurito persistia y las lesiones nacaradas no mostraban signos
de resolucion. Se decidio iniciar tratamiento con metotrexato subcutaneo a dosis de 15 mg semanales retirando
paulatinamente la corticoterapia oral pero manteniendo de manera reglada la topica. Tras dos meses y con buena
evolucion de su enfermedad, se halld empeoramiento del perfil hepatico, por lo que se decidio suspender el metotrexato.
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Se inicio entonces terapia con UVB de banda estrecha, tres sesiones por semana. Tras dos meses de tratamiento, las
lesiones se encontraban resueltas, dejando Unicamente algo de hiperqueratosis residual. El paciente se encontraba sin
prurito y sin aparicion de nuevas lesiones o avance de las previas.

Evolucion
Pasados 9 meses de la finalizacion de la terapia con UVB, y aplicando Unicamente cremas emolientes, el paciente se
encuentra en buen estado, sin prurito y sin progresion de la enfermedad o aparicion de nuevas lesiones.

Comentario

El liquen escleroso (LE) es una enfermedad inflamatoria cuya prevalencia real no ha sido determinada todavia,
estimandose mas frecuente en mujeres, con dos picos de incidencia, prepuberal y en la posmenopausia'. La etiologia
mas aceptada es una combinacion de susceptibilidad genética y desregulacion autoinmune. Concretamente,
los anticuerpos anti-proteina de la matriz extracelular 1 son un factor causante de la enfermedad, encontrandose
elevados con mayor frecuencia en el suero de estos pacientes?®. La afectacion extragenital ocurre en el 15-20% de
los casos, con varias formas clinicas comunicadas, incluyendo el LE hemorragico y ampolloso®. Las escamas en su
superficie, que denotan debilidad epidérmica, pueden constituir un signo de presencia previa de bullas®. Las papulas
o maculas de color blanco marfil, descritas clasicamente, suelen encontrarse en la periferia de la lesion principal®.
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Hallazgos histolégicos como vacuolizacion de la capa basal de la epidermis, edema, pérdida de fibras elasticas
y eventualmente hialinizacion de la dermis se relacionan con los signos clinicos descritos anteriormente y son una
representacion del compromiso de la capa basal mediado inmunologicamente®. Los esteroides tépicos de ultra alta
potencia o incluso los esteroides sistémicos son las principales opciones de tratamiento®. Las terapias de segunda linea
incluyen metotrexato y fototerapia®’. EI LE muestra varias formas de expresion diferentes, por tanto, se necesita una alta
sospecha clinica para llegar a un diagnostico correcto.
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Figura1.

Placa equimdtica de
gran tamafno con
restos en periferia de
formaciéon de ampollas.

Enlos alrededores se
observan multiples
lesiones maculares color
blanco marfil (flechas).
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Figura 2.
Ortohiperqueratosis con
acentuacion folicular
sobre una epidermis
atrofica (A: H&E x40).
La dermis papilar
muestra un infiltrado
inflamatorio

linfocitico con areas
de hialinizacion de
colageno y ectasia
vascular (B: H&E x200).
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Anamnesis

Mujer de 48 afnos, sin antecedentes de interés, que acude al Servicio de Urgencias del hospital por aparicion en dos
semanas de ampollas en ambas manos. El cuadro clinico comenzé con intenso prurito en manos y posterior formacion
de ampollas tensas con contenido serohematico.

Exploracion fisica
Se observa una base eritematosa en el fondo de estas lesiones (Figura 1). La paciente no presentaba lesiones en el resto
del tegumento cutaneo ni otra sintomatologia asociada.

Exploraciones complementarias

En cuanto a la analitica no se observaron alteraciones en el hemograma ni en el perfil bioquimico.

Se realizd analisis histologico y por inmunofluorescencia directa. Este estudio mostré despegamiento subepidérmico,
marcado edema a nivel de dermis papilar y un infiltrado inflamatorio a dicho nivel con abundantes eosindfilos (Figura 2).
En la inmunofluorescencia directa de piel perilesional destacaba la presencia de depdsitos de Ig-G con un patron lineal
a nivel de la unién dermoepidérmica. La inmunofluorescencia indirecta fue negativa.

Diagnéstico
Dadas las caracteristicas clinicas, la observacion de ampolla subepidérmica orienta el diagnostico hacia penfigoide
ampolloso dishidrosiforme.
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Tratamiento

Se inicid tratamiento con prednisona a dosis de 0,75 mg/kg (40 mg), al dia de forma oral y en pauta descendente
durante dos semanas y tratamiento topico con fomentos de suero fisiolégico y aplicacion de acido fusidico en crema
dos veces al dia.

Evolucion
En 12 dias se observd completa resolucion de las lesiones, persistiendo Unicamente una minima descamacion en ambas
palmas. En la evaluacion posterior a los tres meses del tratamiento, no se observaron recurrencias de la patologia.

Comentario™™

El penfigoide dishidrosiforme se caracteriza por la aparicion de ampollas tensas localizadas en manos y pies.
Normalmente se desencadenan lesiones ampollosas en otras localizaciones posteriormente. No obstante en este caso
no se han observado recurrencias de la patologia en esa localizacion ni en el resto del cuerpo. Como en el resto de los
penfigoides, las lesiones pueden ser de contenido hemorragico, hecho que lo caracteriza y diferencia de los cuadros
de eccema dishidrético. La afectacion de mucosas es muy poco frecuente. Entre las lesiones agudas cuténeas que se
desencadenan en las manos, la edad del paciente es un factor que puede ayudar en el diagnostico.
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En particular, la edad del paciente es muy orientativa para diferenciarlo del eccema dishidrotico. Mientras que el
penfigoide debuta normalmente en pacientes de edad avanzada, el eccema dishidrético suele debutar en personas
jovenes. No obstante, es el analisis histologico el que finalmente nos da las claves del diagnostico. El predominio
eosinofilico en el infiltrado, la formacién de ampolla subepidérmica y en la inmunofluorescencia directa el deposito
lineal de IgG y C3 revelan el diagnostico de penfigoide.
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Figura1.
Ampollas tensas
de contenido
serohematico.
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Figura 2.

Imagen histologica: despegamiento
subepidérmico junto con infiltrado de
predominio eosinofilico.
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Anamnesis

Mujer de 32 afos natural de PerU, sin otros antecedentes médicos de interés, diagnosticada un afio antes de leucemia
linfoblastica de estirpe T en su pais de origen, por lo que habia recibido tratamiento quimioterdpico intensivo de
induccién y consolidacion, que permitié alcanzar una enfermedad minima residual. Sin embargo, el trasplante alogénico
de precursores hematopoyéticos no se pudo llevar a cabo por la situacion de pandemia COVID-19, con pérdida de
seguimiento de la paciente por parte de sus especialistas durante meses. Posteriormente, encontrandose alin en Perd,
la paciente presentd una recaida abierta de su enfermedad, siendo refractaria a la terapia de rescate, motivo por el que
viajo a Espafia en solitario para ser valorada en nuestro centro.

Asullegadalapaciente presentaba malestar general, fiebre, cefaleay vision borrosa, asi como unas lesiones asintomaticas
en la zona medial del tronco de tiempo indeterminado de evolucion.

Exploracion fisica

Regular estado general, febril. Fototipo IV. Placas y manchas hiperpigmentadas de morfologia redondeada, de bordes
mal definidos, ligeramente infiltradas a la palpacion, distribuidas de forma simétrica en region medial de cara anterior
y posterior del tronco, con predominio de la zona superior (Figuras 1y 2). Presentaba una adenopatia su mandibula
palpable de mas de un centimetro.
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Exploraciones complementarias

En sangre periférica la paciente presentaba anemia y trombopenia, y una leucocitosis con un 88 % de blastos. En estudio
de médula dsea se objetivéd una infiltracion medular por un 80% de blastos de habito linfoide (Figura 3), que mediante
citometria de flujo mostraban marcadores de inmadurez propios de los blastos (CD34 y HLA-DR), si bien no presentaba
marcadores que permitieran establecer un linaje de T ni B (como por ejemplo CD3 para la serie T, CD19 para la B ni
MPO para la mieloide). En base a estos hallazgos se establecio el diagndstico de leucemia aguda indiferenciada o de
linaje ambiguo'. Se realizd biopsia de las lesiones cutédneas mediante punch de 4 milimetros en el que se observaba una
infiltracién masiva de la dermis reticular por células de pequefo tamafio, monomorfas distribuidas de manera difusa
entre los haces de colageno. Estas células expresaban CD34, Bcl2 y CD56 de manera difusa, siendo negativas para
marcadores propios de linaje, de manera congruente con los resultados obtenidos en médula dsea.

Diagnéstico
Leucemia cutis secundaria a leucemia aguda indiferenciada.

Tratamiento

Se inicio por parte del Servicio de Hematologia tratamiento de rescate de muy alta intensidad mediante esquema
quimioterapico FLAG-IDA, al que la paciente se ha mostrado refractaria. A nivel cutdneo no ha recibido tratamiento
topico, dado que las lesiones eran asintomaticas, Unicamente el uso de emolientes.
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Evolucion

A nivel hematologico la paciente se ha mostrado refractaria al tratamiento. Por lo que actualmente se encuentra en
tratamiento semiintensivo con decitabina y venetoclax, pendiente de evolucion. Las lesiones cutaneas han mostrado
una discreta mejoria tras iniciar tratamiento quimioterapico.

Comentario

La leucemia cutis forma parte de las llamadas manifestaciones cutéaneas especificas de las leucemias, y consiste en
la infiltracion cutanea directa de la piel por parte de los leucocitos neoplasicos?. Su incidencia es desconocida y su
frecuencia se estima entre un 3-30%, en funcion del subtipo de leucemia. La leucemia mas frecuentemente asociada a
la leucemia cutis es la leucemia mieloide aguda (10-15% de los casos, especialmente monociticas y mielomonociticas
agudas). En el caso de las leucemias linfoides, aparecen con menos frecuencia, destacando la leucemia-linfoma T del
adulto que puede presentar esta manifestacion en un 20-70%, y con menor frecuencia, la leucemia linfatica cronica
(4-20%). Siendo esta afectacion cutanea muy rara en el caso de las leucemias agudas linfoides, como la que afecta a
nuestra paciente®“.

La leucemia cutis se presenta con mayor frecuencia en varones de mediana edad, en forma de papulas o nodulos
firmes localizados en tronco y extremidades. En el examen anatomopatolodgico se observara una infiltracion de linfocitos
neoplasicos, que puede afectar a dermis, epidermis y TCS, pudiendo distribuirse de forma difusa o mostrando un
predominio perivascular y perianexial. Es caracteristica la presencia de una zona de Grenz en la unién dermoepidérmica,
respetando la dermis papilar superior®4.
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La leucemia cutis puede significar una transformacion blastica de las leucemias, comportando un peor pronostico. Se
estima que la mortalidad de estos pacientes es de alrededor del 80 % al afio del diagnostico®*.

Dado que es una manifestacion cutdnea que implica un peor pronostico de estos pacientes, pudiendo ser la forma
de presentacion de una transformacién a leucemia aguda, asi como que puede afectar su calidad de vida en caso de
que las lesiones sean sintomaticas, es importante para los dermatdlogos conocerla. En el caso de nuestra paciente,
presentaba un tipo muy raro de leucemia en el contexto de una recaida postratamiento, del que no hay casos descritos
en la literatura.
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Figura1.

Imagen de pecho de la paciente, muestra placas

y manchas hiperpigmentadas de morfologia
redondeada, de bordes mal definidos, con distribucion
simétrica y predominio en zona medial.
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Figura 2.

Imagen de espalda de la paciente donde se aprecian el
mismo tipo de lesiones con distribucién paravertebral,
mas numerosas en la zona dorsal.
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Figura 3.

Imagenes de citologia dptica en sangre

periférica y meédula dsea a distintos

aumentos. Se observa la presencia de

una infiltracion masiva por blastos de

mediano y gran tamafo, con nucleo

de cromatina laxa y con nucléolo,

con alta relacion nicleo-citoplasma 'y

citoplasma agranular; algunas células

en espejo de mano, compatible con
leucemia linfoblastica.
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Anamnesis

Mujer de 38 afos, sin antecedentes medicoquirlirgicos de interés, salvo intolerancia a la amoxicilina, que acudio a
nuestras consultas en 2020 por lesion cutanea en pabellon auricular derecho de 13 aflos de evolucion.

La paciente comenzo con una lesion puntiforme rojiza y muy pruriginosa en la zona de la concha auricular y conducto
auditivo externo (CAE). Por el prurito consultd en diferentes especialistas y centros siendo diagnosticada de dermatitis y
pautando tratamientos topicos sin mejoria. Posteriormente empezd a aumentar llamativamente el tamano de la lesion,
asociando episodios de otitis y sangrados profusos.

La lesion del pabellén auricular habia sido biopsiada previamente en tres ocasiones con diagnosticos dispares entre los
que destacaban hemangioma arteriovenoso y granuloma piogénico.

En 2021 se decidio realizar una nueva biopsia quirtrgica confirmatoria de la lesién.

Exploracion fisica

A la exploracion se objetivaba un eritema y edema extenso que originaba que ocasionaba deformidad de todo el pabelldn
auricular derecho (Figura 1). Ademas, en la regién de la concha presentaba, una lesién nodular erosiva y descamativa, y
en la cara posterior del pabellén auricular una papula rosada deprimida en el centro. No thrill.
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Exploraciones complementarias
Se realizaron varias pruebas complementarias:

Cultivo de la lesion donde se aislo Staphylococcus aureus.

Ecografia doppler de pabellén auricular derecho en febrero 2021 donde se halld un engrosamiento seudonodular en
placas localizado en el espesor epidermis-dermis y subcutaneo afectando al hélix, concha auricular, CAE y pabellén
auricular. Presentaba importante vascularizacion con un flujo arterial de alta resistencia. Los hallazgos sugerian como
primera posibilidad diagnostica una hiperplasia angiolinfoide hipervascular seudonodular, siendo menos probable
otras lesiones hipervasculares.

Biopsia cutanea amplia en quiréfano de pabelldn auricular derecho en abril 2021 con diagnoéstico de hemangioma
epitelioide (hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia). En el estudio histologico se objetivaba una paraqueratosis focal
y acantosis epidérmica. En la dermis, ocupando todo el espesor de la muestra existia una proliferacion de vasos de
distintos tamanfos, algunos dilatados, tapizados por una hilera de células cibicas, de morfologia epitelioide con amplios
citoplasmas eosinofilos y nucleos vesiculosos sin atipia llamativa (Figura 2). Algunas de dichas células se disponian
hacia el interior de la luz con morfologia de tachuela o en patrén de lapidas de tumba. Incluso ocasionalmente ocupan
la luz vascular. La lesion se acompanaba de un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario con ocasionales eosindfilos y
aumento de vasos linfaticos.

El estudio inmunohistoquimico mostraba positividad para CD-31, ERG, CD-34 (focal), CKAE1/AE3 (débil y focal) vy
negatividad para EMA, D2-40.
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Diagnéstico
Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HAE).

Tratamiento

La paciente recibio tratamiento con fucidine pomada con aplicacion dos veces al dia durante 1 semana para el cuadro
de sobreinfeccion.

Se le propuso la opcion de intervencién quirlrgica que rechazé en todo momento.

Revisando la literatura, se decidio en julio del 2021 iniciar tratamiento con timolol tépico al 0,5% diario con 1 aplicacién
cada 12 horas.

Evolucion

Alo largo de todos estos afios la lesion ha permanecido mas o menos estable con sangrados espontaneos recurrentes.
Dos meses después de iniciar tratamiento topico con timolol, la paciente refiere mejoria del edemay ausencia de nuevos
episodios hemorragicos.
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Comentario'”’

La HAE es un trastorno benigno vasoproliferativo poco frecuente y de etiologia desconocida. La ISSVA la mantiene
dentro de su clasificacion de tumores vasculares con la denominacion también de hemangioma epitelioide. El principal
diagndstico diferencial, es con la enfermedad de Kimura, habitualmente presentado en pacientes de origen asiatico
como nodulos o lesiones subcutdneas que suelen afectar las glandulas salivares mayores, con adenopatias regionales,
aumento de IgE y eosinofilia. El tratamiento de eleccion en la HAE es la extirpacion quirlrgica en el caso de lesiones
persistentes poco numerosas. Las recurrencias estan descritas, pero también es posible la involucion espontanea. Dado
que la paciente rechazo dicho tratamiento, se decidio buscar otras alternativas. Entre los tratamientos empleados en
diferentes series de pacientes destacan: la prednisona via oral, la pentoxifilina, imiquimod y, en casos mas agresivos, la
vinblastina o la radioterapia. El laser CO2 y de colorante pulsado han resultado también ser eficaces. Se han descrito
también casos aislados tratados con interferdn, crioterapia, propranolol, rapamicina, timolol, metotrexato y tacrolimus
topico.
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Figura1.

Nodulos con tendencia
a agruparse y formar
placas eritematosas

en pabelldn auricular

derecho.
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Figura 2.

Proliferacion de vasos
de distintos tamafios
tapizados por una hilera
de células de morfologia

epitelioide con amplios
citoplasmas eosinofilos,
acompafado de un
infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario con
ocasionales eosinofilos
(H-E x100).
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Anamnesis

Paciente de 73 afos que acude a consulta de Dermatologia por presentar lesiones cutaneas contusiformes en region
cefélica de 3 meses de evolucion, dolorosas a la palpacion y asociadas a cefalea periddica. Dichas lesiones comenzaron
en region preauricular derecha y se fueron extendiendo de forma progresiva coronalmente en forma de banda hacia el
lado contralateral.

Como antecedentes, la paciente presentd hace 3 afos un linfoma de la zona marginal nodal para el que recibio
tratamiento con quimioterapia y radioterapia y que desde enero de 2018 hasta el dia de la consulta no habia evidencia
de recaida. Este se presentd en su momento en forma de nédulos subcuténeos indurados y adenopatias cervicales.

Exploracion fisica

En regidn preauricular derecha y extendiéndose a la region frontal y temporal ipsilateral en forma de diadema,
presentaba una placa eritematosa con aspecto contusiforme, infiltrada, bien delimitada y de gran tamafo con capilares
de coloracioén rojoviolaceos que se extienden a lo largo de su superficie en forma desorganizada (Figura 1).
Dermatoscopicamente se aprecian areas violaceas sin estructura, lineas blancas y vasos serpinginosos.

Exploraciones complementarias
Se solicitd un analisis sanguineo con hemograma y marcadores hematoldgicocs, un TAC de créaneo y se realizo biopsia
sacabocados de 4 mm de la lesion facial. Se derivd a Hematologia para realizacion de biopsia de médula ésea.
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Biopsia cutanea: infiltracion dérmica y profunda por un proceso linfoproliferativo sin epidermotropismo y con fenotipo
CD20+/CD19+, CD5-/CD43-, CD21-+, bcl-2+ sin inmunotincion para ciclina D1, SOX-11 ni CD10, apreciandose imagenes de
colonizacion folicular; con Ki-67 se observa un indice proliferativo del 30 %. Se llegd al diagndstico anatomopatologico
de infiltracion cuténea por linfoma B de la zona marginal (Figura 2).

Analisis sanguineo: 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.

TAC de craneo: destaca la presencia de una masa de partes blandas que se extiende a musculatura y tejido celular
subcutaneo extracraneal de la superficie anterosuperior y lateral derecha del craneo con un espesor maximo de 2cm
sobre la sien y sobre el musculo temporal.

PET: se objetiva un aumento patolégico de la captacion del trazador en la piel/tejido celular subcutédneo de la
region frontal y frontotemporal derecha en relacion con lesiones tipo placas de la paciente, que dado el caracter
hipermetabdlica de las mismas, y el antecedente del paciente, son sugestivas de malignidad. Se identifica adenopatias
hipermetabdlicas en la region laterocervical derecha (nivel Ib, IL11l, IVb), axilares bilaterales y retropectorales.

Biopsia de médula dsea: sin evidencia de infiltracion neoplasica medular.
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Diagnéstico
Se llegd al diagndstico de infiltracion cutanea difusa por linfoma de la zona marginal nodal.

Tratamiento
Se realizo ciclo de inmunoquimioterapia seguin esquema bendamustina-rituximalb y se inicio tratamiento con prednisona
20 mg diarios durante las dos primeras semanas de tratamiento citodestructor.

Evolucion

La paciente inicio el tratamiento inmunoquimioterapico la segunda quincena de julio con respuesta espectacular de las
lesiones cutaneas y de las adenopatias, que desaparecieron completamente al completar los dos primeros ciclos de
tratamiento. En la actualidad la paciente se encuentra asintomatica sin evidencia de enfermedad activa. Las lesiones
cutadneas se han resuelto en su totalidad.

Comentario

Dada la baja incidencia del cuadro, son pocos los casos descritos en la literatura de afectacion cutanea secundaria a
linfoma de la zona marginal, siendo la manifestacién mas frecuente la presentacion en forma de multiples maculas y
papulas mal delimitadas color rojo cereza que afectan principalmente a la zona facial en pacientes de edad avanzada'”.
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Por el contrario, la forma primaria cutdnea del linfoma nodal de la zona marginal afecta a pacientes mas jévenes y tiene
predileccion por el tronco y los miembros inferiores?,

En el caso de nuestra paciente la entidad se manifestd de forma inusual en forma de parche contusiforme e infiltrativo
con disposicion coronal o en diadema y vasos abigarrados en su superficie, lo que nos llevé a plantear otras entidades
con un diagnostico mucho mas desalentador como el angiosarcoma en el diagnéstico diferencial dada la gran similitud
entre ambos cuadros®. Este se presenta clinicamente como una lesion contusiforme, edematosa y mal definida, poco
expresiva clinicamente en sus fases iniciales que asienta en la cara o el cuero cabelludo de pacientes ancianos.
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Figura1.

Se observa una placa
infiltrada con aspecto
contusiforme de
coloracién rojovinosa
gue se inicia en zona
preauricular derechay
se extiende hacia cara
contralateral en forma
de diadema.
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Figura 2.
HE 2x y 4x infiltrado dérmico linfoide
no epidermotropo.



1. Gerami P, Wickless SC, Querfeld C, Rosen ST, Kuzel TM, Guitart J. Cutaneous involvement with marginal zone
lymphoma. J Am Acad Dermatol. 2010;63:142-5. doi: 101016/} jaad.2009.07.047

2. Ronchi A, Sica A, Vitiello P, Franco R. Dermatological Considerations in the Diagnosis and Treatment of Marginal
Zone Lymphomas. Clin Cosmet Investig Dermatol. 2021,14:231-9. doi:10.2147/CCID.S277667

3. Pujol R, Gallardo F. Linfomas cutaneos. Parte II: otros linfomas cutaneos. Actas Dermosifiliogr. 2021;112(1):24-31.
doi:101016/j.ad.2020.09.005

4. Requena C, Sendra E, Llombart B, et al. Angiosarcoma cuténeo: estudio clinico-patoldgico de 16 casos. Actas
Dermosifiliogr. 2017,108(5):457-65. doi:10.1016/j.ad.2017.01.014

Bibliografia @
=

<

Tumores 462



https://doi.org/10.1016/j.jaad.2009.07.047
https://doi.org/10.2147/CCID.S277667
https://doi.org/10.1016/j.ad.2020.09.005
https://doi.org/10.1016/j.ad.2017.01.014

04

Presentacion atipica de un
carcinoma basocelular

Carmen Cruz Catalan

Juan Manuel Lifan Barroso
Antonio José Duran Romero
Javier JesUs Dominguez Cruz

uuuuuu

@



Tumores

Anamnesis

Mujer de 59 aflos que consulta por una lesién de diez afios de evolucion en el hombro derecho con crecimiento en los
ultimos meses.

No presenta antecedentes personales médicos ni dermatologicos de interés. Trabaja como fisioterapeuta.
Interrogando a la paciente, refiere que tiene una lesion en el hombro derecho que ha crecido recientemente, sin haber
presentado sangrados ni ulceracion. Refiere microtraumatismos en dicha zona con el instrumental que usa en su
trabajo, en concreto con la camilla de masajes portatil, pero niega haber sufrido heridas sobre la zona con solucion de
continuidad.

Ademas, fue valorada anteriormente por parte de Cirugia Plastica, emitiendo el diagndstico de queloide y tratandose la
lesion con infiltraciones de corticoides, rechazando la posibilidad de cirugia.

Exploracion fisica

A la exploracion presentaba una tumoracion eritematosa, con zonas violaceo-azuladas, de 4x2 cm de didmetro, de
consistencia aumentada, dando la apariencia de estar infiltrada al tacto. A simple vista, presentaba telangiectasias
gruesas en la superficie tumoral (Figura 1).

La tumoracion no afectaba a la movilidad de la cintura escapular.
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Exploraciones complementarias

Aladermatoscopia (Figura 2), se apreciaban telangiectasias gruesas que desaparecian a la presion, junto con estructuras
de morfologia ovalada, de coloracion azul-marronacea. Ademas, podian apreciarse crisalidas vy brillo perlado, junto con
algunas zonas de apariencia esmerilada.

Diagnéstico

Dada la historia natural y las caracteristicas de la lesion, se tuvieron en cuenta las siguientes entidades como parte del
diagndstico diferencial: carcinoma basocelular, queloide y dermatofibrosarcoma protuberans, asi como otros tumores
cutaneos, fundamentalmente de estirpe anexial.

Tratamiento

Se optd por la extirpacion quirlrgica de la lesion. En dicho acto quirtirgico, impresionaba de infiltracion de grasa y tejido
celular subcuténeo, cuya consistencia estaba aumentada. Se realizd una biopsia excisional con un margen menor a
0,5 cm y ampliacion de zonas profundas vy laterales que sugerian estar infiltradas por el tumor.

Finalmente, la anatomia patoldgica reveld formaciones de nidos de células basaloides con empalizada periférica vy
despegamiento junto con un aumento del coldgeno y la matriz dérmica. Los mérgenes, tanto profundos como laterales,
se encontraban libres de tumor.
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Evolucion
Con la intervencion se resolvio por completo lalesiéon y los margenes fueron adecuados. La cicatriz quedd estéticamente
bien. La paciente ha quedado asintomatica, sin presentar nuevas lesiones.

Comentario'

Presentamos este caso, no por lo raro del diagnostico, sino por la forma en la que se presentd este carcinoma basocelular.
El carcinoma basocelular es el tumor maligno cutdneo mas frecuente. Su diagnostico no suele ser un reto para el
dermatologo experto, sin embargo, no todos los casos son tan sencillos de identificar, pudiendo generar en ocasiones
dudas diagnosticas.

Elhecho de que se tratara de una tumoracion de gran tamano y de larga evolucion, que no hubiera presentado erosiones
ni ulceracion, junto con el antecedente de microtraumatismos, nos hizo considerar otros diagnosticos, en especial el
de queloide y el de dermatofibrosarcoma protuberans. Asi como la desaparicion de las telangiectasias gruesas a la
compresion nos hizo poner en duda el diagnostico de carcinoma basocelular, otros aspectos a la dermatoscopia, como
la presencia de nidos ovoides, lo sugerian.
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Figura1.

Se observa una lesion
tumoral, sobre el extremo
lateral de la cintura
escapular derecha,

de margenes bien
delimitados, eritematosa,
con zonas azuladas
oscuras, de superficie
lisa, con telangiectasias
groseras. Se trata de una
imagen de la lesién a

simple vista.
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Figura 2.

Imagen dermatoscopica
del carcinoma
basocelular en cuestion.
Se pueden apreciar

las telangiectasias
gruesas, asi como unas
estructuras de color
marronaceo-azul y brillo
perlado.
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Anamnesis

Vardn de 77 aios, con antecedentes personales de gastritis atrofica antral secundaria a Helicobacter pylori que acudio
a las consultas de Dermatologia por una lesion perianal pruriginosa en el gliteo izquierdo de tiempo indeterminado
de evolucion. Habia realizado tratamiento con un corticoide tépico de potencia media y emolientes, con mejoria
sintomatica, pero sin desaparicion de la lesion.

Exploracion fisica

Se observaba en area perianal una placa infiltrada de coloracion blanco-rosada con ulceracion en el area medial, de
bordes imprecisos, no dolorosa a la palpacion. No presentaba otras lesiones en la exploracion fisica. No se palpaban
adenopatias inguinales. A la dermatoscopia, se objetivaron areas de color rojo lechoso, Ulceracion, lineas blancas
brillantes y &reas blancas sin estructura (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Se realizd microcopia confocal de reflectancia objetivandose numerosos “espacios oscuros” a nivel del estrato espinoso
de la epidermis (Figura 2).

A continuacion, se realizd biopsia cutdnea incisional de la lesion, observandose una proliferacion tumoral
intraepidérmica en la capa basal y extendiéndose hacia la superficie, constituida por células de citoplasma amplio y
eosindfilo, con nucleo grande y nucléolo evidente.
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Focalmente se observaba infiltracion de la dermis papilar asociada a respuesta inflamatoria. Con técnicas de
inmunohistoquimica estas células mostraban positividad para CK7 y negatividad para CK20. Con estos hallazgos, el
diagnostico fue de enfermedad de Paget extramsnamaria primaria cutdnea con microinfiltracion dérmica.

Diagnédstico
Enfermedad de Paget extramamaria perianal primaria.

Tratamiento y evolucion
Se derivd para extirpacion quirdrgica radical con margenes de seguridad por parte de Cirugia General y Digestiva.
Asimismo se solicitd colonoscopia, y PET-TC que no mostraron hallazgos en relacion al diagnostico.

Comentario

La enfermedad de Paget extramamaria (EPEM) es una forma extremadamente rara de adenocarcinoma intraepitelial.
Afecta tipicamente a individuos de raza blanca de edad en torno 50-80 afos, siendo mas frecuente en mujeres'.
Aparece fundamentalmente en édreas ricas de glandulas apocrinas, normalmente como placas eritematorrosadas con
erosiones o ulceracion. La EPEM puede ser primaria, constituyendo un adenocarcinoma intraepitelial, o bien secundaria,
debida a la diseminacion pagetoide de una neoplasia in situ o invasiva adyacente o contigua; siendo en estos casos
fundamental realizar un estudio de extension?s.

@0 O

05

Una ulcera perianal poco frecuente

472



Tumores

El tratamiento de eleccién sigue siendo la cirugia radical, aunque no siempre esta clara la delimitacion del tumor,
por ello es de eleccién la cirugia microgréfica de Mohs?, si esté disponible, o bien la escisiéon local amplia. Nuevas
técnicas de imagen como la microscopia confocal de reflectancia son Utiles para la delimitacion de la neoplasia®. Otras
alternativas terapéuticas son el laser CO2, imiquimod tépico, radioterapia, terapia fotodinamica, aunque el indice de
recidivas es muy elevado (50-60%)'. En casos inoperables, se emplea quimioterapia sistémica, con escasas respuestas
completas?.
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Figura1.

IR . A) Imagen clinica: placa

o A infiltrada de coloracion
blanco-rosada con ulceracion

# en el drea medial, de bordes
iIMprecisos.
B) Imagen dermatoscopica:
areas de color rojo lechoso,
ulceracion, lineas blancas
brillantes y areas blancas sin
estructura.
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Figura 2.

Imagen de microscopia
confocal de reflectancia
(05x0,5 mm)
correspondiente al

estrato espinoso donde
se observa la infiltracion
pagetoide por células
oscuras de baja
refractilidad.
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Tumores

Anamnesis

Mujer de 37 afos natural de Marruecos con antecedentes de hipotiroidismo y ulcus gastrico. Consulta por multiples
nodulos dolorosos en miembros inferiores de meses de evolucion que cursan en brotes. No refiere episodio infeccioso
previo. Ademas, presenta placas induradas en region frontal y areas alopécicas en zona temporal izquierda que no
relaciona con episodios precipitantes.

Exploracion fisica

A la exploracion presenta lesiones nodulares multiples en miembros inferiores dolorosas a la palpacion y con piel de
naranja en su superficie.

A nivel temporal destaca la presencia de placas alopécicas con edema subyacentes y supuracion ocasional junto con
placas induradas en zona frontal (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Se realiza las siguientes pruebas complementarias analitica sanguinea basica, serologias infecciosas y estudio de
autoinmunidad con resultados dentro de la normalidad. Se realiza cultivo y PCR de tejido en fresco para Mycobacterium
tuberculosis que resulta negativo. En la ecografia de las lesiones localizadas en sien izquierda se observa un
engrosamiento dérmico a expensas de dermis papilar con intensa sefial doppler.
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Se toma una primera muestra para estudio anatomopatoldgico con evidencia de infiltrado linfohistiocitario perivascular
e intersticial en dermis profunda con compatibilidad para eritema de Bazin. No obstante, se realiza una nueva biopsia
profunda de tejido subcutaneo con resultado de linfoma subcutdneo de células T paniculitico (positivo para CD3, CD8,
CD7 TCR beta, TIA-1y CD7 y negativo para CD20, CD4, CD56, CD123 y TDT. indice proliferativo Ki67 35%) (Figura 2).

Diagnédstico
Linfoma subcutaneo de células T paniculitico.

Tratamiento
Se proponen curas oclusivas con mometasona topica y ciclo de antibioterapia sistémica con doxicilina sin mejoria
previo a conocer resultados de biopsia.

Evolucién

La paciente acude nuevamente a consulta de Dermatologia refiriendo aparicion de nuevos nodulos a nivel de ramas
mandibulares y tronco en zona mamaria que cursan en brotes. Informa que presenta picos febriles y episodios de
sudoracion junto con aparicion de adenopatias cervicales.

En la exploracion se evidencian nodulos dolorosos eritematosos no definidos en piernas, muslos, supramamario y ramas
mandibulares. En zona cervical presenta multiples adenopatias de 1-1,5 cm moviles, no adheridas.
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En nueva analitica realizada destaca la aparicion de leucopenia con 3.360 leucocitos. Resto de la analitica resulté
normal. Se informa de resultados. La paciente es remitida a Hematologia para continuar estudio e iniciar tratamiento
poliquimioterapico con ciclofosfamida, adriamicina, vincristina y prednisona (CHOP).

Comentario'?

Ellinfoma subcutédneo de células T paniculitico (LSCT) es un tipo raro de linfoma cutaneo, que representa menos del 1%
de los linfomas de tipo no Hodgkin. La edad promedio de aparicion es de 36 afios,mas frecuente en el sexo femenino.
Clinicamente se presenta como un eritema nudoso, una paniculitis cronica inespecifica o una celulitis que afecta a
extremidades, tronco y con menor frecuencia la cara.

Desde el punto de vista histologico puede simular una paniculitis benigna. Existen dos variantes segun la ultima
clasificacion de la OMS; el linfoma subcutaneo de células T paniculitico de buen prondstico y el linfoma T cutédneo
gamma/delta de mal pronodstico.

Sibien el LSCT generalmente se presenta clinica e histologicamente como una paniculitis lobulillar inespecifica, también
puede presentarse con otras formas clinicas mas atipicas, en zonas como la cara y el cuero cabelludo, como en nuestra
paciente. El curso crénico de la enfermedad y la mala respuesta a los tratamientos habituales deben hacernos sospechar
en esta variante rara de linfoma T cuténeo, e incluirla dentro del diagnostico diferencial de las paniculitis.

Para poder llegar al diagnostico es necesario realizar biopsias secuenciales (ya que en los estadios iniciales no suele
haber atipia), con un estudio inmunohistoguimico y molecular completo para evitar retrasos en el diagnostico y frenar
el desarrollo de la enfermedad.
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Figura1.

Lesiones anulares
infiltradas en regién
frontal y areas
alopécicas en cuero
cabelludo.
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Figura 2.

Infiltrado del tejido celular
subcutaneo, predominantemente
lobulillar, compuesto por
poblacion polimorfa que incluye
principalmente linfocitos

atipicos e histiocitos. Destaca

la disposicion de los linfocitos
atipicos que, junto con los

restos nucleares, rodean a las
adipocitos, formando un anillo

a su alrededor (rimming). La
inmunohistoquimica evidencia un
fenotipo de células T citotoxicas
o/p neoplasicas BF1+, con
positividad para CD3, CD8 y TIA-1.

@ ®




Bibliografia

1. Jiang Q, XuY, Li X, Peng Q, Cai H, Wang J. Progressive and painful wound as a feature of subcutaneous panniculitis-
like T-cell lymphoma (SPTCL): Report of a case and review of literature. Int J Clin Exp Pathol. 2015;8(1):735-42.
Disponible en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4348917/

2. Pérez-Belmonte LM, Pérez-Diaz JM, Guil-Garcia M, San Roman-Teran C. Subcutaneuos panniculitic-like T-Cell
lymphoma: A rare type of cutaneous lymphoma. Piel. 2012;27(8):472-4. doi10.1016/j.piel 2012.03.016

Tumores

<

®
—

483


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4348917/
https://doi.org/10.1016/j.piel.2012.03.016

07 °

=
Dermatofibroma: una entidad
benigna..., isiempre?

Francisco José Rodriguez Cuadrado
Gaston Roustan Gullon




Tumores

Anamnesis

Mujer de 37 afos que acude a Dermatologia para valoracion de lesion solitaria en antebrazo, identificada hace solo
8 dias, con molestias a la palpacion. No presenta prurito, sangrado, supuracién ni sintomatologia general. Niega
picaduras, traumatismos u otros desencadenantes conocidos.

Exploracion fisica

Se identifica un nédulo subcutaneo mal definido, de consistencia firme, con leve eritema y que condiciona discreta
sobreelevacion de la piel (Figura 1). La piel perilesional no mostraba alteraciones. Resto de la superficie corporal sin
lesiones sugestivas de malignidad.

Exploraciones complementarias

En primer lugar, se realiza una ecografia Doppler cutdnea como método no invasivo para caracterizacion de la lesion.
Se objetiva lesion dermosubcutédnea mal delimitada de 11,9x8,4 mm, discretamente hiperecoica con areas septales
hipoecoicas que ocupan su centro, y con escasa vascularizacion intra y perilesional (Figura 2).

Teniendo en cuenta los hallazgos anteriores, se decide biopsia en sacabocados (punch). El resultado anatomo-
patoldgico fue el siguiente: fragmentos de una proliferacién mesenquimal celular en fasciculos entrecruzados,
constituida por células fusiformes con nucleos alargados en un estroma colagenizado. Inmunohistoquimicamente, las
células son positivas con factor Xllla, actina 1A4 y focalmente con calponina.
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Diagnéstico

El diagndstico clinico inicial planteaba la duda entre leiomioma, angioleiomioma, sarcoma de Kaposi, tumor glémico,
dermatofibroma o dermatofibrosarcoma protuberans.

No obstante, los hallazgos ecograficos acotaron el diagnodstico diferencial, teniendo como principales opciones
dermatofibroma atipico, dermatofibrosarcoma protuberans u otras lesiones dérmicas fibrohistiocitarias.

Finalmente, la biopsia certifico que se trataba de un histiocitoma fibroso celular, también denominado dermatofibroma
celular.

Tratamiento
Pese a que se trata de un tumor benigno, el hecho de que la variante celular presente posibilidad de metastasis, por
infrecuente que sea, llevo a la excision completa.

Evolucion

La herida quirurgica evoluciond satisfactoriamente, con cicatriz eutréfica sin signos de recidiva.

Se solicito radiografia de térax como estudio de extension para descartar la presencia de imagenes compatibles con
metastasis pulmonares. Asimismo, se realizd ecografia axilar por si se objetivaran ganglios sospechosos de malignidad.
Ambas pruebas resultaron normales.

Actualmente permanece en seguimiento periddico para evaluar las posibles recurrencias dado el elevado riesgo en esta
variante, o incluso el eventual desarrollo de las citadas metastasis.
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Comentario

El histiocitoma celular es una variante rara del dermatofibroma, caracterizada por una tasa de recurrencias tras la excision
en torno al 20-30%'. Parece que un margen de 3 mm podria ser suficiente para reducir significativamente dicha tasa?.
No obstante, lo mas destacado es el potencial riesgo de metastasis, identificado en 1996°. Lo mas frecuente es la
afectacion linfatica, seguido de las metastasis pulmonares, aunque se han identificado también en cerebro, higado y
tejidos blandos'. Dichas metéstasis a distancia pueden darse incluso sin afectacion ganglionar locorregional previa®, por
lo que es altamente recomendable el cribado mediante al menos una radiografia de térax.

En el diagndstico diferencial resulta de especial relevancia la posible similitud con el dermatofibrosarcoma protuberans,
mucho mas agresivo. No obstante, la positividad para factor Xllla y la negatividad para CD34 descartan dicha entidad®.
Laecografia puede ser muy Util paraidentificar que se trata de unalesion de estirpe fibrohistiocitaria. Los dermatofibromas
son generalmente hipoecoicos, mal definidos y de localizacion dermohipodérmica®.
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Figura1.

A) Ecografia en la que se objetiva
lesion dermosubcutédnea mal
delimitada, discretamente
hiperecoica con areas septales
hipoecoicas en su centro.

B) Ecografia en modo Doppler
color en la que destaca

escasa vascularizacion intra y
perilesional.
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Figura 2.

A) Tincion hematoxilina-eosina
que evidencia proliferacion
mesenguimal celular en fasciculos
entrecruzados, constituida por
células fusiformes con nucleos
alargados en un estroma
colagenizado. Ausencia de
Necrosis o mitosis.

B) Inmunohistoquimica con
positividad para factor Xllla.
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Anamnesis

Mujer de 80 anos con antecedentes personales de hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 2 que se encontraba
en seguimiento por Cirugia Cardiovascular por una Ulcera de 2 meses de evolucidon que no mejoraba con curas por
parte de Enfermeria.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica la paciente presentaba un tumor prominente, carnoso y ulcerado de 5 cm de diametro en zona
plantar anterior del pie derecho que le impedia la deambulacion (Figura 1). La paciente no presentaba lesiones cutdneas
a otros niveles ni se palpaban ganglios linfaticos.

Exploraciones complementarias

Se realiza una biopsia punch de la lesién que evidencia un patron difuso e intersticial de linfocitos de talla mediana y
grande, con nticleos de contornos irregulares, nucléolo Unico y constante y citoplasma de tamafio moderado y basdfilo
(Figura 2). Estas células se distribuyen infiltrando la epidermis con un perfil inmunohistoquimico con positividad para
CD3, CD5, CD30 (débil) y TCR gamma; y negatividad para CD7, CD4, CD8, CD20, EBV y TCR beta.
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Diagnéstico

Los hallazgos clinico-patolégicos fueron sugestivos de linfoma T cutdneo gamma/delta primario (LCCT y/8). Se realizd
un estudio de extension con PET-TC que no mostrd afectacion a distancia y una RMN del pie derecho que mostrd
afectacion local del tendon flexor en regioén interfalangica del quinto dedo del pie.

Tratamiento
La paciente recibio 5 ciclos de quimioterapia (mini-CHOP) con radioterapia local adyuvante (18 sesiones de radioterapia,
36 Gy en total).

Evolucion
La paciente consiguié remision completa tras el tratamiento con quimioterapia y radioterapia local con complicacion
local de radiodermitis grado 2-3 que fue resuelta. Actualmente lleva 4 meses en remision completa.

Comentario™

Ellinfoma T cutaneo primario Gamma/Delta (LCCT-y/3) es un tipo de linforna poco frecuente compuesto por la proliferacion
clonal de linfocitos T y/8 activados maduros con fenotipo citotdxico. Generalmente se presenta como placas y/o nodulos
o tumores diseminados ulceronecroticos de rapido crecimiento, principalmente en extremidades inferiores.
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Tiene una supervivencia a los 5 afos en torno al 10%, siendo necesario realizar un estudio de extension en el momento
diagnostico y debe recibir tratamiento con poliquimioterapia sistémica. Pese al pobre prondstico de la enfermedad,
se han descrito casos con evolucion mas favorable, como es nuestro caso, aunque se desconoce el motivo de esta
discordancia. Algunos autores han propuesto que aquellos casos que se asemejan mas clinicamente a la micosis
fungoide tienen mejor prondstico. Nuestra paciente mostro una variante atipica compuesta por una lesion tumoral Unica
ulcerada de gran tamafo que ha presentado una respuesta favorable a tratamiento. Con este caso clinico queremos
resaltar la importancia de la figura del Dermatologo como especialista al que pueden recurrir otros profesionales para
efectuar un diagnostico diferencial y una correlacion clinico-patoldgica adecuados de pacientes complejos.
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Figura1.

Tumor prominente,
carnoso y ulcerado de
5 cm de didmetro en
zona plantar anterior
del pie derecho que
se corresponde con

el diagnostico final

de linfoma T cutaneo
gamma/delta primario
(LCCT v/3).
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Figura 2.
Hematoxilina-eosina

x 50. Ulceracion en la
superficie. Infiltrado
linfocitario con
epidermotropismo

y patron difuso e
intersticial de linfocitos
de talla medianay
grande.
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Anamnesis

Mujer de 25 afnos, gestante de 14 semanas y sin otros antecedentes personales de interés que acudio a la consulta
tras haber objetivado una lesion en hombro izquierdo de reciente aparicion que en alguna ocasion habia sangrado. No
referia ningun otro tipo de clinica sistémica.

Exploracion fisica
A la exploracién se encontré una lesion tumoral Unica de 2 cm a nivel de hombro izquierdo, eritematosa, brillante,
erosionada y de bordes costrosos. No se observaban otras lesiones cutaneas y tampoco se palpaban adenopatias.

Exploraciones complementarias
A la dermatoscopia se apreciaba, sobre un fondo rojo lechoso, un patron vascular irregular, con vasos prominentes y
erosiones (Figura 1).

Diagndstico

Se orientd la lesion como un posible granuloma piogénico y se decidid realizar exéresis en quirdfano. El estudio
anatomopatoldgico informo de infiltracion cutdnea por un linfoma anaplasico de células grandes CD30* y ALK*
(Figura 2).
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Tratamiento

Tras el resultado diagndstico, se realizo estudio de extension mediante una resonancia magneética corporal total donde
se observaron dos adenopatias axilares ipsilaterales a la lesiéon. Se decidid hacer ECO-PAAF de las adenopatias que
evidencié una linfadenitis reactiva inespecifica. La biopsia de médula dsea fue negativa para malignidad. Se completo el
tratamiento quirdrgico con radioterapia local.

Se consensud con la paciente la realizacion de ECO-PAAF, ya que, si bien es cierto que lo ideal seria haber realizado
exéresis ganglionar completa, existia un mayor riesgo durante la gestacion con la anestesia y un resultado patologico
no hubiera cambiado la actitud terapéutica.

Evolucién
La paciente dio a luz sin complicaciones y actualmente, un afio después, esta en seguimiento clinico y mediante PET-
TAC por Dermatologia y Hematologia libre de enfermedad.

Comentario'®

El linfoma cutaneo anaplasico de células grandes (LCACG) es un linfoma primario cutaneo de células T CD30* conocido
por su buen prondstico y su buena respuesta al tratamiento. Clinicamente se caracteriza por tratarse de lesiones nodulares
solitarias o placas ulceradas de rapido crecimiento, pudiendo remedar en algunas ocasiones un granuloma piogénico.
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Ademads, la expresion de la proteina de fusion NPM/ALK (Anaplastic Lymphoma Kinase) es infrecuente en los linfomas
anaplasicos de células grandes primarios cutaneos y, por contra, su presencia es muy sugestiva de linfoma de origen
nodal con afectacion cutdnea secundaria. Por tanto, ante el hallazgo de positividad para ALK se debe descartar en
primer lugar que estemos ante un linfoma de origen nodal mediante un estudio de extension exhaustivo. Los inusuales
casos de linfomas cutaneos anaplasicos de células grandes con expresion de ALK se han reportado sobre todo en casos
secundarios a picaduras y en nifos. Hasta el momento, este subtipo de LCACG parece no tener un comportamiento
diferente a los ALK negativos, pero se aconseja un seguimiento estrecho de estos pacientes. Este caso clinico es de
especial interés ya que el diagnostico durante el embarazo de este tipo de linfomas es excepcional, como también lo es
el hallazgo de la expresion de ALK siendo un linfoma primario cutaneo.
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Figura1.

A) Aspecto clinico de la
lesion.

B) Imagen
dermatoscépica.
Nétense los vasos
irregulares prominentes
y las erosiones sobre un
fondo rojo lechoso.
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Figura 2.

A) Imagen histologica a poco
aumento con tincion de
hematoxilina-eosina. Se observa

un infiltrado linfocitario mixto de
patron difuso en dermis reticular

e hipodermis.

B) Abundantes linfocitos atipicos
de gran tamafo que tras tincion

inmunohistoquimica son
positivos de forma intensa para

ALK-1(C).
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Anamnesis

Varon de 60 afos con antecedente de leucemia linfatica crénica de células B desde 2003, en tratamiento de rescate
con ibrutinib tras recibir tres ciclos de quimioterapia, valorado por una lesion eritematosa y dolorosa en miembro inferior
derecho de pocos dias de evolucion, asociada a febricula intermitente. En los dias previos habia presentado una placa
de similares caracteristicas en el miembro contralateral, ya resuelta en el momento de la valoracion, por la que fue
diagnosticado clinicamente de celulitis y por la que se encontraba en tratamiento con clindamicina oral.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se observo una placa eritematosa vy caliente, dolorosa al tacto, de bordes poco definidos, que
se extendia desde la rodilla al tobillo derechos y que asociaba edema con fovea (Figura 1). No se palpaban colecciones
profundas ni tractos vasculares indurados. Tampoco se observaron lesiones en el miembro contralateral.

Exploraciones complementarias

En la analitica se constataba un aumento discreto de la PCR, sin leucocitosis ni otras alteraciones. La falta de respuesta
a varios ciclos de antibioterapia oral e intravenosa y la presentacion atipica de la afectacion cutédnea propiciaron la
realizacion de una biopsia. La histologia evidencio un infiltrado linfocitario focal en dermis y tejido adiposo (Figura 2)
que expresaba CD79a, BCL-2, CD5 y CD23, con negatividad frente a CD10, p53, ciclina D1, CD2, CD30, SOX11y BCL-6. El
reordenamiento clonal para genes de IgH fue positivo.
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Diagnéstico
Leucemia cutis mimetizando una celulitis.

Tratamiento

Las lesiones mejoraron tras 15 dias de tratamiento con prednisona en pauta descendente pero recidivaron coincidiendo
con la suspension temporal del tratamiento hematoldgico, respondiendo favorablemente a un nuevo ciclo de
corticoides orales.

Evolucion
Durante un periodo de seguimiento de 6 meses v tras la reintroduccién del ibrutinib, las lesiones remitieron de forma
mantenida.

Comentario

Las lesiones cutdneas especificas en la LLC-B son mucho menos frecuentes que en linfomas o leucemias de células T,
y suelen presentarse como grandes nodulos, placas infiltradas o pequefas péapulas con curso crénico vy recidivante’.
Aunque muestran predileccion por la cabezay el cuello, pueden infiltrar zonas previamente afectadas por el VHS, el VVZ o
la Borrelia burgdorferi. Se han reportado casos atipicos en forma de eritrodermia exfoliativa, ulceracion cutaneomucosa,
paroniquia cronica, placas palmares, lesiones subungueales, erupciones vesiculobullosas o placas telangiectasicas?.
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En muy pocos casos se ha descrito infiltracion linfomatosa mimetizando una celulitis a nivel facial®. En el caso que
presentamos se consideraron posibilidades etiolégicas como la celulitis secundaria a Ibrutinib®, la paniculitis neutrofilica
o el sindrome de Wells. Sin embargo, la histologia y el curso evolutivo de las lesiones descartaron estos diagnosticos y
apuntaron a una forma de afectacién cutdnea especifica de la LLC-B. La enorme variabilidad clinica de la leucemia cutis
puede suponer un reto diagndstico, pero las presentaciones atipicas de procesos inflamatorios que son refractarias
a terapias convencionales en pacientes con LLC deberian propiciar la investigacion de un proceso linfoproliferativo
cutdneo subyacente.
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Figura1.

Placa eritematosa,
caliente y pobremente
circunscrita en la cara
lateral de la pierna

derecha. El paciente

fue diagnosticado de
celulitis en base a los
hallazgos clinicos.
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Figura 2.

A) HE 400x. Infiltrado monomorfo de linfocitos pequefios
en la dermis y el tejido celular subcutaneo.

B) IHQ 400x. Inmunohistoquimica positiva para CD79a
que demuestra linaje de célula B. Los marcadores
adicionales confirmaron el diagnéstico de linfoma
linfocitico de célula pequefa y excluyeron otros tipos de
linforas B.
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Anamnesis

Varon de 79 anos hipertenso, diabético tipo Il en tratamiento con insulina y con antecedente personal de cardiopatia
isquémica que consulta por lesion en la rodilla derecha que ha crecido rapidamente, de 3 meses de evolucion.
Exploracion fisica

Presenta una lesion carnosa y exofitica con areas fibrinosas de 3,8 x 4,7 cm, con halo eritematovioldceo perilesional de
1-2 cm (Figura 1A). A la dermatoscopia se visualizan areas blancolechosas. No se palpan adenopatias cervicales, axilares
niinguinales.

Exploraciones complementarias

Se realiza exéresis de la lesién con un margen de 1 cm de piel sana, profundizando hasta incluir fascia, cuyo analisis
histopatoldgico muestra una lesién dérmica de crecimiento nodular sin conexion con la epidermis, infiltrativa, con
presencia de células pequefas basofilas con nucleos grandes vesiculosos con cromatina fina y granular (Figura 1B
y C). Existen abundantes mitosis, invasion linfovascular y un denso infiltrado inflamatorio. No invade la fascia. Las
tinciones inmunohistoquimicas son positivas para CK20 con patron moteado paranuclear (Figura 1D) y marcadores
neuroendocrinos (enolasa neuronal especifica, cromogranina, sinaptofisina y CD56), y negativas para CK7, factor de
transcripcion tiroideo, proteina S100. Todo ello son hallazgos compatibles con carcinoma de células de Merkel (CCM).
La biopsia del ganglio linfatico centinela (BGLC), localizado en regiéon inguinal derecha, no evidencia presencia de células
malignas.
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Al mes de la exéresis se realiza un TC toracoabominopélvico que muestra micronddulos pulmonares en Iébulo
inferior derecho y subpleural en I6bulo inferior izquierdo, inespecificos, sin evidencia de enfermedad metastéasica.
Las ecografias realizadas cada 3 meses Unicamente revelan la presencia de un hematoma de 3,2 x 2,4 cm en cadena
inguinal derecha, secundario a la BGLC. La RMN craneal realizada a los 4 meses tras la intervenciéon no muestra
enfermedad metastasica.

Se realiza PET-TC cada 6 meses y tras afo y medio de la exéresis uno de ellos revela captacion glucidica aumentada
alrededor del cardias gastrico y en retroperitoneo. Se realiza entonces un TC que revela la presencia de engrosamiento
de pared géstrica difuso, mas acusado en cuerpo y fundus, asi como importantes blogues adenopaticos mesentéricos
y en retroperitoneo superior de hasta 23 y 35 mm (Figura 2A). Se observan también micronddulos peritoneales en
espacios subfrénicos anteriores, sugestivos de carcinomatosis (Figura 2B).

La endoscopia digestiva alta revela la presencia pérdida total de los pliegues gastricos de cuerpo y fundus, que se
encuentran engrosados y con ulceraciones, sugerente todo ello de neoplasia infiltrante (Figura 2C). Se realiza biopsia
gastrica, cuyo examen histoldgico confirma la presencia de metastasis de CCM.

Diagnédstico

Tras la biopsia y el estudio de extensién inicial se categoriza como carcinoma de células de Merkel en estadio II1A
(T2NOMO segun sistema TNM). Posteriormente, tras la recaida gastrica y retroperitoneal, se cataloga como un estadio
IV (T2NOM1ac).
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Tratamiento

Se realiza exéresis del CCM, con un margen de 1 cm de piel sana, profundizando hasta incluir fascia.

Posteriormente se realiza radioterapia (RT) del lecho tumoral y de la cadena ganglionar inguinal derecha, con una dosis
acumulada de 56 Gy en cada region, realizandose 2 Gy al dia durante 28 sesiones.

Tras la recaida, el paciente precisa analgesia con paracetamol, metamizol, dexketoprofeno, tramadol y morfina
intravenosos y fentanilo sublingual y en parches transdérmicos, dexametasona 4 mg al dia, asi como domperidona
10 mg y metoclopramida 10 mg cada 8 horas, para paliar el dolor y las nauseas que provocaban las metastasis.

Evolucion

El paciente permanece asintoméatico desde la cirugia, no notando molestias secundarias a la RT. Un mes antes del
diagndstico de la recaida digestiva y peritoneal, el paciente se aqueja de dolor epigastrico leve, continuo, asociando
posteriormente anorexia y pérdida de peso. En los tres meses consecutivos el paciente sufre un rapido deterioro del
estado general, permaneciendo actualmente en cama la mayor parte del tiempo, precisando analgesia con opioides
mayores.

Comentario™
Descrito en 1972, el CCM es un tumor infrecuente pero muy agresivo que representa el 1% de los tumores cutaneos
malignos. Afecta a ancianos de raza blanca, siendo la radiacion ultravioleta y la inmunosupresion celular los principales
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factores de riesgo. La cirugia radical del tumor es la base del tratamiento. Deben realizarse pruebas de imagen basales
de estadiaje, asi como BGLC con o sin linfadenectomia. La RT del lecho quirdrgico puede extenderse a la cadena
linfatica de drenaje primaria. En la enfermedad metastasica las opciones de tratamiento incluyen quimioterapia con
combinaciones de agentes con platino, etopodsido, ciclofosfamida, doxorrubicina o vincritina, y la inmunoterapia
con nivolumab, pembrolizumab y avelumab (Unico aprobado por la FDA). EI CCM presenta en la mitad de los casos
metastasis ganglionares y en un tercio metastasis distales. Las recurrencias suelen ocurrir a los 8-9 meses. Las metastasis
se dan mas frecuentemente en ganglios linfaticos o piel distantes, hueso y médula dsea, pulmon y pleura y en higado.
Secundariamente se encontraran en pancreas, glandulas suprarrenales, cerebro, rifiones, hipodermis o musculo. Las
metastasis digestivas, peritoneales y retroperitoneales, como las descritas en el caso expuesto, son excepcionales.
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Figura1.

A) Imagen clinica de la
lesion.

B) Imagen histoldgica
H-E panoramica.

C) Células con nucleo
granular en “pimienta”.
D) Imagen histologica
con tincion
inmunohistoquimica
con CK20 con patrén
moteado paranuclear.

(@ (»




n

Tumores

Figura 2.

A) TC abdominal con masa
adenopatica mesentérica junto
con engrosamiento de la pared
gastrica.

B) TC abdominal con masa
adenopatica en retroperitoneo
junto con implante peritoneal en
gotiera paracolica izquierda.

C) Endoscopia digestiva alta con
engrosamiento de los pliegues
gastricos.
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Anamnesis

Varon de 44 afos, fumador con un consumo acumulado de unos 60 paquetes al afo, sin otros antecedentes de interés,
que acude a nuestra consulta por una lesion dolorosa en gluteo derecho de dos afios de evolucion que comenta que
le ha supurado y se le ha inflamado ocasionalmente, habiéndola tratado con antibioterapia topica. Refiere ademas
aparicion posterior de estructura excrecente sobreimpuesta a la lesion.

Exploracion fisica

A la exploracion se aprecia, en gliteo izquierdo, una lesion fluctuante, de unos 7x5 cm de diametro, sin supuracion en el
momento de la consulta, cubierta de piel hiperpigmentada. En su polo superior, se aprecia lesion polipoide, eritematosa,
de unos 1,5 cm de diametro en su base (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Ala dermatoscopia, en la lesion polipoide se aprecia una vascularizacion polimorfa, destacando la presencia de vasos en
horquilla, irregulares entre si y rodeados de un halo hipopigmentado junto con zonas de microulceracion. Se observan
también algunas perlas corneas aisladas y areas blancas sin estructuras (Figura 2).

Se realiza biopsia de la lesién en la que se aprecian células atipicas de estirpe escamosas, bien diferenciadas, con
componente microinvasor en relacion con hiperplasia pseudoepiteliomatosa y cambios cicatriciales.

@0 O

No hay horquillas solo en el pelo

521



Tumores

Diagnéstico
Carcinoma espinocelular sobre absceso crénico de hidrosadenitis supurativa.

Tratamiento

Tras el diagnostico, se indicd tratamiento combinado médico y quirlirgico. Se pautod un ciclo prolongado de 10 semanas
de antibioticos con clindamicina 300 mg cada 12 h y rifampicina 300 mg cada 12 h apoyados con medidas higiénico-
dietéticas, haciéndose hincapié en la abstencion del tabaco. Se practico, asi mismo, intervencion quirdrgica con
margenes adecuados de la lesion neoplasica y se realizd, ademas, limpieza de la zona con cierre mediante colgajo en V-Y.

Evolucion
La evolucion del paciente fue adecuada, con resolucién completa del proceso neoplasico y buen control de la
hidrosadenitis.

Comentario™

La hidrosadenitis supurativa (HS) es una enfermedad inflamatoria cronica que consiste en el desarrollo de lesiones
dolorosas, cronicas o recidivantes y pueden llegar a supurar en zonas ricas en glandulas apocrinas. Se considera un
trastorno multisistémico con un amplio rango de comorbilidades o complicaciones como enfermedad inflamatoria
intestinal, trastornos psiquiatricos o incluso tumores cutaneos.
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EL carcinoma espinocelular (CEC), se considera una de las complicaciones mas grave de la HS. La inflamacién crénica
se relaciona con un mayor riesgo de esta neoplasia. Dentro de las zonas afectas de HS que mas se asocian a desarrollo
de CEC es la zona glutea y perianal, la lesionada en nuestro paciente, aumentando el riesgo también el sexo masculino.
Para el diagnostico del CEC, la dermatoscopia se erige como una herramienta no invasiva que permite aumenta la
precision diagnostica. Si bien existen hallazgos que se superponen con las queratosis actinicas y la enfermedad de
Bowen, la presencia de perlas de queratina, las zonas de ulceracion y la vascularizacion polimorfa, destacando la
presencia de vasos en horquilla, se asocian al CEC invasivo.
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Figura1.

Absceso cronico
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Anamnesis

Mujer de 41 anos sin antecedentes personales de interés y con historia de dismenorrea intensa consulta en
Dermatologia por lesion periumbilical asintomatica de 2 aflos de evoluciédn. La paciente refiere episodios de edema,
enrojecimiento y sangrado durante el periodo de la menstruacién. Niega sintomatologia sistémica asociada.

Exploracioén fisica
A la exploracion presenta un nédulo firme, de consistencia blanda, no infiltrado ni doloroso a la palpacion, de coloracion
similar a la piel, localizado a nivel umbilical y sin otras lesiones cutédneas asociadas (Figura 1).

Exploraciones complementarias

En el estudio histoldgico se evidencid, a nivel de la dermis, estructuras glandulares revestidas por un epitelio cubico,
rodeadas de un estroma fusocelular y sin atipia. En el estudio inmunohistoquimico, el epitelio presentaba positividad
para receptores de Estrogenos y Progesterona, y siendo el estroma que lo rodeaba CD10 positivo (Figura 2).

Diagnéstico
Nodulo de Villar (endometriosis cutanea umbilical).

Tratamiento
Se llevo a cabo una extirpacion quirlrgica completa.
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Evolucion
En la revision a los 3 meses la cicatriz presentaba un buen estado, sin signos de recidiva clinica.

Comentario

La presenciadetejido endometrial fuera del itero o endometriosis es un hallazgo comuiny se ha descrito en practicamente
todos los organos. La EC representa <5,5% de todos los casos y cuando se presenta a modo de nodulo umbilical se
conoce clasicamente como nodulo de Villar'?. Se han propuesto varios mecanismos patogénicos para el desarrollo de
EC, entre los que se incluyen: metaplasia, metastasis venosas, metastasis linfaticas o la implantacion iatrogénica.
Clinicamente se caracteriza por la aparicion de una lesion nodular sobre una cicatriz quirlrgica previa y que presenta
episodios de sangrado en consonancia con el ciclo menstrual. Los hallazgos dermatoscopicos pueden variar desde un
patrén vascular polimorfo sobre un fondo eritematoso o violaceo hasta un patrén de reticulo blanco central sobre fondo
azulado descrito recientemente®®. El diagndstico diferencial del nédulo de Villar es amplio e incluye entidades como el
nodulo de la hermana Marfa José, metédstasis cutaneas, quiste del uraco, hernia umbilidad, granuloma piogénico o el
melanoma nodular, por ello el diagndstico definitivo requiere de una biopsia.

Las caracteristicas histologicas incluyen la presencia de glandulas endometriales dilatadas intradérmicas revestidas
por un epitelio pseudoestratificado en un estroma fibrovascular. Una pista para el diagnostico es la presencia de
extravasacion de multiples globulos rojos. La inmunohistoquimica es positiva para el receptor de estrogenos vy
progesterona, y las células del intersticio pueden ser positivas para CD10. El tratamiento de eleccion es la cirugia, con
un prondstico excelente.

®®

13

Nodulo umbilical que sangra durante la menstruacion

529



13
Tumores

Figura1.

A) Nodulo umbilical de
coloracion similar a la
piel.

B) Detalle del episodio
de sangrado en

consonancia con el ciclo
menstrual.
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Figura 2.

A) Tumoracion solida constituida
por estructuras glandulares
revestidas por un epitelio
cubico, rodeadas de un estroma
fusocelular y sin atipia (H&E x5).
B) Detalle de la tumoracion (H&E
x30).

C, Dy E) Inmunotincién positiva
para receptores de estrogenos

(C: x5), receptores de
progesterona (D: x5), y el estroma

CD10 + (E: x5).
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Anamnesis

Mujer de 58 afios que consulta por prurito de 7 afios de evolucion que ha ido asociando lesiones cutdneas que la
paciente refiere como diferentes entre ellas. Acude por brote de nuevas lesiones desde hace 3 meses junto con
debilidad muscular inespecifica.

Exploracion fisica

Presenta edema de parpados con tonalidad violacea bilateral (Figura 1A) junto con extenso exantema eritematoviolaceo
con afectaciéon de cara y tronco (Figura 1B), haciéndose infiltrado en ambas piernas (Figura 1C) en el que destaca
componente purpurico de distribucion folicular, ademas, lesiones que recuerdan a las papulas de Gottron sobre
interfalanges (Figura 1D).

Exploraciones complementarias

Se solicitd analitica sanguinea con hemograma y bioquimica basica con enzimas musculares, proteinas, electroforesis
en suero y marcadores tumorales sin alteraciones, destaca ANAS+ 1/320 de patron moteado con ENAS negativos y con
perfil ampliado de anticuerpos especificos de miositis negativos. Ademas, se realizd electromiograma y RM body sin
detectar afectacion muscular subclinica. Se hizo capilaroscopia por parte de Reumatologia sin encontrar alteraciones.
Por otro lado, se realizaron dos biopsia punch de las lesiones en brazo y pierna izquierda y a la espera de resultados
se solicitd un TC body para despistaje paraneoplasico en el que se observaron adenopatias en rango patoldgico,
significativas en numero y tamafno tanto a nivel inguinal bilateral y axilar bilateral, asi como en menor grado
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supraclaviculares, submandibulares y submentonianas junto con un derrame pleural bilateral. La histopatologia cuténea
revelo un infiltrado linfocitario en dermis superficial y media, y en menor medida, perivascular e intersticial, los linfocitos
son de pequefo-mediano tamafo (Figura 2A-B) con inmunohistoquimica positiva para CD2, CD5, CD3 vy positividad
parcial para CD30 (Figura 2C-F). No se observé epidermotropismo. Dado los resultados histologicos se realizé biopsia de
adenopatia inguinal izquierda en la que se observé infiltracion de linfoma de células T con morfologia e inmunofenotipo
superponible al descrito en biopsia cutanea. En el estudio de médula dsea se objetivo infiltracion tumoral.

Diagnéstico

Debido a la presencia de lesiones cutaneas compatibles con dermatomiositis (DM) pero sin clinica ni pruebas
complementarias compatibles con una miopatia, en presencia de una neoplasia, se considerd la opcion de que la
paciente presentara una DM amiopatica paraneoplasica. Sin embargo, no se encontraron anticuerpos especificos
de DM (el patron de ANAS encontrado es inespecifico) y la histologia de las lesiones cutaneas biopsiadas fue
compatible con infiltracion cutanea por linfoma y no con DM, por lo que consideramos que el diagndstico mas
adecuado es de linfoma periférico de células T (LPCT) tipo no especificado (NOS),estadio IV con infiltracion medular
y cutdnea de patron DM-like con cuadro de prurito paraneoplasico.

Tratamiento
Se inici6 tratamiento con brentuximab junto con ciclofosfamida, doxorrubicina y prednsiona (CHP). Hasta el momento
la paciente ha recibido 6 ciclos.
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Evolucion

En Ultimo TC de control se observo disminucion notable del tamano de las adenopatias, asi como del derrame pleural.
A nivel cutédneo la paciente solo presenta lesiones de aspecto residual, con una desaparicion total de las lesiones
interfalangicas y del edema palpebral. Ademas, la paciente refiere resolucion completa del prurito. Actualmente, la
paciente esté pendiente de realizacion de trasplante de médula ésea para completar tratamiento hematolégico.

Comentario

El prurito cronico puede ser la primera manifestacién de una neoplasia desconocida, especialmente linfoproliferativa,
afectando hasta el 15% de los pacientes con linfoma no Hodgkin', pudiendo preceder afos al diagnostico. Los LPCT son
infrecuentes, entre ellos el mas comun es el tipo NOS, que se suele presentar en un estadio avanzado, con afectacion
extranodal en dos tercios de los casos? La afectacién cutdnea ocurre en aproximadamente el 20% vy resulta muy
heterogénea, habiéndose descritos casos de exantema maculopapular, placas urticariales o formas nodulares. Ademas,
como en nuestra paciente, puede evolucionar con el tiempo, dificultando el diagndstico, por lo que, en la mayoria,
el diagndstico de presuncién fueron otras dermatosis mas comunes®. Sin embargo, no hemos encontrado casos
descritos en los que la afectacion cutdnea simulara una DM. El tratamiento de primera linea es quimioterapia con CHP
en combinacion con brentuximab vedotina, un anticuerpo monoclonal contra CD-30%. El prondstico es malo con una
supervivencia media a 5 afos del 30%°. Sin embargo, algunos pacientes logran supervivencias a largo plazo debido a
los nuevos tratamientos, incluyendo el trasplante de médula dsea’.
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Figura1.
A) Edema y coloracién violacea
en parpados superiores.
B) Exantema maculopapular
eritematoviolaceo en escote.
C) Placas eritematoviolaceas
infiltradas en piernas.

- - D) Papulas eritematosas sobre
articulaciones interfalangicas en
manos.
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Figura 2.

A) Panoramica mostrando una piel con

un infiltrado linfoide tumoral en dermis
superficial y media, y en menor medida,
perivascular e intersticial.

B) A mayor detalle se observa que el
infiltrado linfoide esta formado por linfocitos
de pequeno-mediano tamafo algunos
rodeados de un halo claro.

C) Inmunohistoquimica positiva para CD2.
D) Inmunohistoquimica positiva para CD5.

E) Inmunohistoquimica positiva para CD3.
F) Inmunohistoquimica débilmente positiva

para CD30.
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Anamnesis

Varon de 77 aflos en seguimiento por Hematologia por linfoma linfocitico estadio lll que acude por aparicion de
lesion excrecente de crecimiento progresivo en los Ultimos seis meses. El paciente presentaba una tumoracion
carnosa excrecente de 7.5x8 cm en region parietal derecha, con vasos tortuosos e irregulares a la dermatoscopia.
Ademas, también se objetivaron adenopatias cervicales derechas e izquierdas de hasta 2 cm, moviles y no adheridas,
ya conocidas por su proceso hematologico de base.

Tras extirpacion y estudio histopatologico, fue diagnosticado de sarcoma dérmico pleomarfico, con invasiéon de plano
profundo muscular y contacto con calota. Se decidio en comité multidisciplinar tratar con radioterapia adyuvante, con
una buena evolucion inicial pero posterior desarrollo de dos nuevas lesiones en la zona adyacente, detectadas en la
revision 4 meses pos radioterapia.

Exploracion fisica

En dicha consulta el paciente presentaba una lesion ulcerada e infiltrada de unos 4 cm en region preauricular derecha,
de consistencia pétrea, movil junto a otra lesién de 2 cm en sien derecha de aspecto similar (Figura 1). Ademas, se
apreciaba un claro aumento de una adenopatia cervical derecha, que habia alcanzado un tamafno de 5 cm y adquirido
una consistencia pétrea, con adhesién a planos profundos.
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Exploraciones complementarias

Se tomaron biopsias de sendas lesiones cutaneas que confirmaron la sospecha de metéastasis locorregionales de
sarcoma dérmico pleomorfico, y se realizd PAAF de la adenopatia cervical que hallo células compatibles con linfoma,
pero no con metéstasis ganglionar de sarcoma pleomorfico. Sin embargo, el estudio de extensién mediante TAC no
demostro otras lesiones sospechosas de metastasis. Asimismo, se confirmo la estabilidad de las adenopatias supra e
inframesentéricas ya conocidas por su patologia hematoldgica.

Diagnéstico
A la vista de los resultados obtenidos en las pruebas complementarias, se realizd el diagnostico de extension
locorregional de sarcoma dérmico pleomorfico.

Tratamiento
En el intervalo de obtencion de resultados y programacion de nueva valoracion por comité multidisciplinar, el paciente
inicio por indicacion de Hematologia tratamiento con ibrutinib para control del linfoma de base.

Evolucion

En la cita de revision para comunicar los resultados, y tras dos semanas de tratamiento con ibrutinib, se objetivd una
regresion cinica completa de las lesiones cutaneas, confirmada histolégicamente. Ademas, también se observo una
disminucion franca del tamano de la adenopatia cervical derecha, que habia recobrado su tamano previo de unos 2 cm
y una consistencia elastica, moévil y no adherida (Figura 2).
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Desafortunadamente, tras cuatro meses de seguimiento y mantenimiento de la respuesta clinica cutdnea completa, el
paciente comenzo con clinica neuroldgica de espasmos musculares, mareos y pérdida de fuerza de miembros superior
e inferior derechos.

Tras ser valorado por Neurologia se detectd en TAC de craneo una lesion ocupante de espacio de 18x16 mm en el giro
poscentral izquierdo que contactaba con la zona de intervencion previa en calota, compatible radioldgicamente con
metastasis de sarcoma pleomorfico como primera opcion.

Tras ser descartado como candidato a tratamiento médico o radioldgico, se derivo al paciente a unidad de cuidados
paliativos.

Comentario'®

El sarcoma pleomorfico dérmico es un tumor de origen cutdneo que aparece habitualmente en pacientes de edad
avanzada y se localiza caracteristicamente en zonas con alto dafio actinico, principalmente en cuero cabelludo.

El tratamiento de elecciéon es el quirlrgico, mientras que la radioterapia y la quimioterapia se reservan para casos
inoperables o en aquellos en los que se decida un tratamiento paliativo.

El ibrutinib es un farmaco inhibidor de la tirosina kinasa de Bruton (BTK). Se une de forma covalente al sitio activo de la
BTK, conduciendo a su inhibicion enzimatica.

La BTK es una molécula de sefnalizaciéon del receptor de antigenos de células B, cuya activacién conduce a la activacion
del trafico de linfocitos B, quimiotaxis y adherencia linfocitaria. Por lo tanto, su inhibicién por el ibrutinib en los linfomas
sistémicos reduce la proliferacion maligna de células B asi como su migracion celular y adhesion.
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No se ha encontrado evidencia de mutaciones relacionadas con la BTK en los sarcomas pleomorficos, por lo que, en
nuestro caso, la desaparicion de las metéstasis cutdneas de sarcoma pleomaérfico cutdneo en base a una hipotética
inhibicién directa del crecimiento tumoral debido a ibrutinib parece poco probable. Esto ademas se veria respaldado por
el hecho de que el paciente acabd presentando una metastasis cerebral tan sélo cuatro meses tras el inicio de ibrutinib,
farmaco que si es capaz de atravesar la barrera hematoencefalica.

Por tanto, parece mas probable que se haya debido a una mejoria en el reconocimiento y funcion del sistema inmune del
propio paciente contra el tumor al mejorar ostensiblemente de su linfoma de base tras el inicio de un nuevo tratamiento
quimioterapico.
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Figura1.

Lesion ulcerada e
infiltrada de unos 4 cm
en region preauricular
derecha.
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Figura 2.

Tras dos semanas
de tratamiento con
ibrutinib, se objetivo
una regresion cinica

completa de las lesiones
cutaneas.
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Anamnesis

Mujer de 72 afos, con antecedentes personales de dislipemia, osteopenia y artrosis, consulta por placa eritemato-
descamativa perianal y perineal que le produce dolor, fisuracion con sangrado y escozor. Recuerda tener esta lesion
desde hace 20 afos, comenzando en cara interna de gluteo izquierdo y zona perianal y con extension progresiva y lenta
hacia gluteo contralateral, periné e incluso hacia vulva. No asocia prurito y niega rascado. Tampoco tiene lesiones en
otras localizaciones ni otros signos o sintomas de enfermedad sistémica ni por aparatos, con pruebas complementarias
dentro de la normalidad.

Ha recurrido a multiples especialistas, con diagnosticos variados tales como eccema, dermatomicosis y liquen simple
cronico, recibiendo diversos tratamientos sin alcanzar la remisién en ninglin momento. En la actualidad aplica tacrolimus
sobre la zona que le calma ligeramente el escozor.

Como antecedentes de enfermedades cuténeas refiere Unicamente dos carcinomas basocelulares tratados mediante
exeresis.

Exploracion fisica

Placa uUnica de aspecto eccematoso bien delimitada, con eritema y descamacion, que se extiende por toda la
zona interglutea y perineal involucrando canal anal y llegando a introito vaginal. La piel es friable en el centro, con
fisuras y erosiones. Existe hiperpigmentacién posinflamatoria en la periferia. Piel friable y erosiva. No se palpan
adenopatias.
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La apariencia de la lesion (Figura 1) y la clinica son inespecificas, el diagnoéstico diferencial es amplio incluyendo entidades
benignas tales como psoriasis invertida, dermatitis de contacto, infecciones, liquen escleroatrofico, etc; y malignas,
como el carcinoma epidermoide o la micosis fungoide'#®. La anamnesis y la evolucion clinica sugieren como principales
diagnosticos de sospecha el eccema cronico, la enfermedad de Bowen vy la enfermedad de Paget extramamaria.

Exploraciones complementarias

Dada la cronicidad del cuadro vy la falta de respuesta a tratamientos habituales, se procede a la toma de biopsias de la
zonas central y periférica de la placa para estudio anatomopatoldgico. La tincion con hematoxilina-eosina muestra la
presencia de abundantes células de nucleo agrandado vy citoplasma amplio y vacuolado, dispuestas en las capas mas
basales de la epidermis, tanto de forma aislada como formando grupos, en algunos puntos con ascenso hacia la capa
cornea. La dermis papilar se encuentra respetada.

El hallazgo de células pagetoides esta presente en la enfermedad de Paget extramsnamaria, pero también en melanoma
y en enfermedad de Bowen'?®.

Las pruebas inmunohistoquimicas muestran positividad en las células anémalas para CK7 (Figura 2), CEA y EMA,
negatividad para MELAN-A y CK20.
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Diagnéstico

La histologia es especifica y establece el diagnostico definitivo de enfermedad de Paget extramamaria. El patron
inmunohistoquimico orienta a pensar que se trata de un fenomeno primario (negatividad CK20)%% no obstante, en
este punto se realiza estudio de extension con pruebas de imagen, valoracion ginecoldgica y digestiva (incluyendo
colonoscopia), que descartan la existencia de neoplasia.

Tratamiento

La exéresis quirlrgica completa es el tratamiento de eleccion, preferiblemente mediante cirugia de Mohs?®, en este caso
dificultada por la extension y complejidad anatomica. Dada la afectacion de la piel anal, la paciente es intervenida por
parte de Cirugia General en colaboracion con Dermatologia.

Evolucion

La paciente presenta una adecuada evolucién posquirlrgica.

Continuara el seguimiento en consulta de Dermatologia para control de posible recidiva por el comportamiento muchas
veces multicéntrico. Sin embargo, el prondstico en este caso es muy favorable. Esta indicada una periodicidad de
6 meses en los 3 primeros afos, posteriormente anual hasta los 10 afos posteriores?*.
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Comentario

La enfermedad de Paget extramamaria (EPEM) es un adenocarcinoma intraepitelial poco frecuente de localizacion
preferentemente ano-genital, que puede ser primario o secundario a una neoplasia subyacente, suponiendo este
ultimo entre 10-20% de los casos. El origen de la EPEM primaria no esta claro, se presupone en las glandulas apocrinas,
aunque también se han propuesto las células de Toker como posibles precursoras. La EPEM secundaria es realmente
una diseminacion intraepitelial de un adenocarcinoma interno cercano o adyacente al lugar de la lesion (genitourinario
o gastrointestinal). La diferenciacion entre los dos tipos es fundamental para el manejo, dado que el tratamiento de la
EPEM primaria es la exéresis quirlrgica y la erradicacion del cadncer originario en la EPEM secundaria. Debe descartarse
la invasion dérmica, en cuyo caso metastatiza via linfatica empobreciendo el prondstico'®.

A menudo se produce un retraso diagndstico por la progresion indolente y la apariencia benigna inflamatoria/ infecciosa.
Por ello, ante una placa de eccema persistente en area rica en glandulas apocrinas, resistente a tratamientos habituales
con adecuado cumplimiento, deben realizarse biopsias diagndsticas, que a la vez descarten otras entidades benignas o
malignas, como la enfermedad de Bowen o el carcinoma epidermoide’.
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Figura1.

Imagen clinica. Placa eccematosa
de extension interglutea, perianal
y perineal. Fisuras, descamacion
y maceracion centrales, halo
hiperpigmentado en periferia.
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Figura 2.
Inmunohistoguimia.
Marcador CK7.
Positividad en las células
pagetoides, dibujando
el contorno de la
membrana basal sin
invasion de la dermis.
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Anamnesis

Varén de 92 afnos, sin antecedentes de interés, que acude al Servicio de Urgencias por prurito generalizado de dos
meses de evolucion. El paciente negaba viajes al extranjero u otros antecedentes epidemioldgicos de interés. No habia
recibido tratamiento salvo cremas emolientes.

Exploracion fisica

Se observaron placas eritematoedematosas generalizadas con intensa liquenificacion y alguna ampolla aislada en tronco
y miembros inferiores (Figura 1). Durante la exploracion cutanea completa, se objetivé un nodulo de 5 cm de didmetro
localizado en cara lateral de muslo derecho, indoloro, de consistencia pétrea y adherido a planos profundos (Figura 2).

Exploraciones complementarias

Se realizaron dos biopsias tipo punch del exantema ampolloso: una de una ampolla y otra de piel normal para
inmunofluorescencia directa (IFD). Se realizd asimismo una biopsia profunda del nodulo. Las primeras dos biopsias
mostraron una ampolla subepidérmica y una IFD con depdsito lineal de C3 en la capa basal dermoepidérmica. El
estudio del nédulo reveld una neoplasia maligna de aspecto mesenquimal, de actividad proliferativa (Ki67) del 25% vy
con positividad débil y parcheada para actina de musculo liso, siendo negativo para el resto de marcadores. Un TAC
posterior descarto la presencia de enfermedad a distancia.
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Diagnéstico
El estudio histopatologico y la IFD confirmaron el diagnostico de penfigoide ampolloso. El nddulo pétreo encontrado de
forma incidental se traté de un carcinoma fusocelular-pleomaérfico, encuadrable en un mixofibrosarcoma de alto grado.

Tratamiento y evolucion

Se instaurd tratamiento con corticoides topicos y una pauta descendente de corticoides sistémicos, logrando la remision
completa del prurito vy las lesiones correspondientes al penfigoide ampolloso. Por otro lado, se realizd extirpacion
quirtrgica junto con radioterapia intraquirtirgica, cubriendo el defecto con injertos cutéaneos. Debido a la edad del
paciente se desestimo tratamiento adyuvante, realizandose seguimiento periodico con ecografia, sin haber detectado
recaidas locales o a distancia hasta el momento.

Comentario™™

El mixofibrosarcoma de partes blandas es un tipo de sarcoma frecuente que se manifiesta a partir de la séptima década.
Clasicamente el cuadro clinico se compone de una masa de crecimiento lentamente progresivo y asintomatico, localizada
en las extremidades inferiores. El diagndstico es habitualmente tardio debido a la ausencia de dolor, siendo frecuentes
las metastasis linfaticas y a distancia en tejido éseo y pulmoén. Es fundamental un manejo quirlirgico mediante reseccion
amplia con margenes para control local de la enfermedad. A pesar de ello, existe una alta incidencia de recurrencia en
hasta el 60% de los pacientes. Solo una deteccion y extirpacion precoces permiten mejorar el pronostico.
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La importancia de la exploracion completa permitié en este paciente el diagndstico de un sarcoma de alto grado,
que inicialmente habia pasado desapercibido para él. Si bien el motivo de consulta por el que acude el paciente es
importante, los hallazgos de la exploracion deben guiar las acciones del médico, dado que existen ciertas patologias
de menor importancia para el paciente por ser éstas asintomaticas que pueden conllevar una mayor gravedad para su
salud.
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Figura1.

Imagen clinica que
muestra una ampolla
tensa sobre una base
eritematosa en el

tronco.
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Figura 2.

Imagen clinica en la que se observa
un nodulo en cara lateral de muslo
derecho.
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Anamnesis

Varon de 27 anos, sin antecedentes medicoquirlrgicos de interés a excepcion de hipotiroidismo, que acudio a
Urgencias por una lesion pruriginosa en el prepucio de 1 afio de evoluciéon, en seguimiento por su médico de
atencion primaria. Pese al aislamiento en sucesivos cultivos de C. albicans y S. aureus, la lesién no mejord tras
tratamiento con clotrimazol tépico, nitrofurantoina y sulfametoxazol/trimetropim orales. En los ultimos dias, la lesion
se habia vuelto dolorosa.

Relatd también la aparicion, en los 2 meses previos, de adenopatias inguinales bilaterales dolorosas, desapareciendo el
dolor con el trascurso de las semanas. Presentaba serologias de ITS (sifilis, hepatitis B, hepatitis C y VIH) y amplificacion
gendmica de ITS en orina (C. trachomatis, M. genitalium, N. gonorroheae y T. vaginalis) negativos. Relaciones sexuales
Unicamente con pareja estable. No contaba fiebre ni sintomas sistémicos.

Exploracion fisica

Se observaba una placa eritematosa de bordes bien definidos de aproximadamente 10x6 mm con papula central de
4 mm en surco balanoprepucial (Figura 1). También, presentaba placas blancas brillantes circundantes al prepucio con
microerosiones a nivel perimeatal, compatibles con liquen escleroso (Figura 2). No tenia signos de sobreinfeccion. Se
palparon adenopatias inguinales bilaterales no adheridas ni dolorosas.
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Exploraciones complementarias

En consultas, se solicitd biopsias punch en placa eritematosa y papula, y PAAF de las adenopatias sospechosas. En la
primera lesion se observé neoplasia intraepitelial peneana diferenciada. Por su parte, en papula central se objetivo un
carcinoma epidermoide de variante usual bien delimitado que infiltraba la [amina propia, con genotipado de virus de
papiloma humano (VPH) positivo para genotipos 6, 59 y 89. No se identificaba invasion vascular ni perineural.

En lo referido a la PAAF de ganglios inguinales, esta fue compatible con metastasis de carcinoma epidermoide.

Se solicité hemograma, coagulacion y bioguimica que se hallaban en rangos de la normalidad.

Por ultimo, se solicitd un PET-TC que reveld un aumento del indice glucidico en ganglios de las cadenas pélvicas e
iliocrurales. Ademas, se observaban focos hipermetabdlicos en la superficie del pene.

Diagnédstico
Carcinoma epidermoide de pene con afectacion ganglionar inguinal y pélvica bilateral en paciente con liquen escleroso.

Tratamiento
En Urgencias, se pauto tratamiento topico con betametasona/gentamicina en crema hasta consulta de revision.
Se planteo criopreservacion de gametos y cirugia junto con quimioterapia adyuvante.

Evolucion
Pendiente de intervencion.
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Comentario™

La incidencia del cancer de pene en paises desarrollados es marginal (1/100.000). Sin embargo, en aquellos en vias de
desarrollo puede llegar al 17%. Por ello, es habitual que los pacientes no sean diagnosticados con la celeridad debida,
teniendo que hacer frente a diagndsticos erroneos v al retraso en su tratamiento, ello incrementado, especialmente, por
la actual pandemia por SARS-CoV-2.

El95% de los casos presentan un carcinoma epidermoide, que tiene como factores predisponentes la infeccion por VPH,
especialmente, por el serotipo 16 y la inflamacién cronica, cuyos paradigmas son el liquen escleroso (que presentaba
nuestro paciente) o la fimosis, actuando la circuncisiéon como factor protector.

En lo referido al tratamiento, en estadios iniciales, se plantean circuncisiones con margenes libres, en algunos casos
seleccionados, se utiliza cirugfa de Mohs, pero, en pacientes con afectacién mas avanzada, la penectomia parcial suele
ser la opcién preferida.

Esnotoriala ineficacia de agentes quimioterapicos habituales y la necesidad de aplicar esquemas terapéuticos adaptados
a esta neoplasia. Por su parte, ante la afectacion de cadenas ganglionares, se tiende a recurrir a la linfadenectomia
radical unida a quimioterapia.

Los avances en las pruebas de imagen, especialmente en lo referido a la evaluacion de las cadenas ganglionares,
que demuestran una elevada afectacion metastasica, han posibilitado mejorar las expectativas de estos pacientes,
presentado altas tasas de remisién completa en estadios iniciales.
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Figura1.

Se observa placa
eritematosa con
papula central en surco
baloprepucial.
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Figura 2.

Se observan placas
blancas brillantes
circundantes al prepucio
Ccon microerosiones a

nivel perimeatal.
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Anamnesis

Paciente de 9 meses que es derivado a Dermatologia Pediatrica para determinar actitud ante lesion a nivel parietal
izquierdo que aparecio a los 6 meses de edad y que ha ido aumentando de tamafio. Se le realizd previamente una
biopsia cutanea, en el que se observa proliferacion mesenquimal inmadura, sugestiva de fibrosarcoma infantil. Se decide
presentar el caso en Comité de Tumores Pediatricos, donde se consensua nueva revision de la muestra histoldgica por
Anatomia Patologica con el fin de decidir actitud quirtrgica.

Exploracion fisica
Lesion nodular bien delimitada de 1,5 cm de diametro con centro ulcerado, coloracién amarillenta, no adherida a planos
profundos, con palpacion dura al tacto (Figura 1A).

Exploraciones complementarias

En la revisién de la muestra histolégica se realizd un estudio molecular del reordenamiento del gen ETVE, el cual fue
negativo, descartandose de esta forma el fibrosarcoma. A nivel histologico se observa que las células que forman la
lesion muestran diferenciacion histiocitica (expresan CD68, CD163 y FXIII) y carecen de expresion de desmina y actina.
No se observa expresion de ALK (CD246). El diagndstico es concordante con una neoplasia histiocitica benigna, no
encuadrable en histiocitosis de células de Langerhans, sugestiva de xantogranuloma juvenil gigante (Figura 2).
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Diagnéstico
Xantogranuloma juvenil de gran tamafio.

Tratamiento
Dado que se trata de una lesién benigna y con tendencia a la autorresolucion, se decide actitud expectante.

Evolucion
El paciente evoluciona favorablemente de la lesion que presenta, habiendo disminuido de tamafo en las sucesivas
revisiones que tuvo a lo largo de 1 afio y adquiriendo cada vez un tacto mas blando a la palpacion (Figura 1B).

Comentario'®

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es la forma mas comun de histiocitosis no Langerhans. Se estima que en el 75% de los
casos, las lesiones aparecen durante el primer afno de vida.

Suele manifestarse con lesiones cutdneas tipo papulas o nédulos amarillentos, ubicados principalmente en cabeza y
cuello.

La patogenia sigue siendo desconocida, entendiéndose cladsicamente como un proceso no neoplasico de tipo reactivo
el cual provoca la lipidizacion de los histiocitos.
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El diagnostico es clinico, requiriendo en algunos casos mas dudosos estudio histopatoldgico e inmunohistoquimico
para confirmar el diagnostico.

A nivel histologico se observa un denso infiltrado histiocitico bien delimitado. En las lesiones mas maduras, los
histiocitos acumulan lipidos en su citoplasma. También se observan tipicamente células gigantes tipo Touton. A nivel
inmunohistoquimico, se tifien con CD68, CD163 y anti-FXllla.

El prondstico del XGJ es generalmente excelente, resolviéndose la mayoria de las lesiones de forma espontanea a lo
largo de 3-6 afos.
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Figura1.

A) Imagen del dia 28/08/2020, en la que se
observa lesion nodular de gran tamafo en
zona parietal izquierda. Presenta de coloracién
parduzco amarillenta. No adherida a planos
profundos, con palpacién dura al tacto.

B) Revision del dia 03/03/2021, en la que se
observa una disminucion del tamafio respecto
a laimagen previa. Presenta una coloracion
llamativamente amarillenta. A la exploracion,

destaca una palpacion mas blanda de la lesion.

(Imagen cedida por el doctor Bernabéu).
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Figura 2.

Imagen histologica a
4 aumentos, en

la que se observa
marcaje positivo en la
inmunohistoquimica
para CD163. (Imagen
cedida por el doctor
Lopez Delgado).
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Anamnesis

Paciente varén de 63 afos sin alergias medicamentosas conocidas y con antecedentes personales de hipertension
arterial, dislipemia y reciente diagnostico de insuficiencia adrtica leve. A raiz de dicho hallazgo, el paciente es remitido
desde Cardiologia por lesion cutédnea hiperpigmentada de varias tonalidades en la zona anterior de torax, de unos
4-5 anos de evolucion. El paciente refiere crecimiento progresivo, sin poder especificar si dicho crecimiento asento
sobre lesiéon previa debido a que se trataba de una lesiéon asintomatica y por la que no se planteaba necesidad de
consultar.

Exploracion fisica

Mancha pigmentada con variaciones de color de unos 4x3,5 cm de tamafo, situada en zona pectoral derecha, de
superficie lisa y con minima area sobreelevada correspondiente a pigmentacion negroazulada (Figura 1).

No se palparon adenopatias locorregionales, tampoco masas ni megalias, y en la revision del resto de nevus no se
hallaron signos de atipia.

Exploraciones complementarias

A la dermatoscopia manual se observa lesion melanocitica, asimétrica en color y estructuras, con patron multicomponente.
Como criterios locales presenta zona central con pigmento negro homogéneo, velo azul-blanquecino en proximidad,
bordes con areas de reticulo engrosado vy finalizacién abrupta y zonas con vascularizacion polimorfa.
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Diagnostico
Melanoma de extension superficial.

Tratamiento

Se realizo extirpacion de la lesion siguiendo el contorno y margenes estrechos de 1-2 mm. Se cerrd directamente con
seda de 3-0 y grapas debido a la tension de dicha zona y con ello se evito la realizacion de puntos subcutaneos que
pudieran alterar el mapeo linfatico en caso de ser necesario.

Evolucién

El paciente fue revisado en consultas con resultado histolégico de melanoma en fase de crecimiento vertical inicial, con
patron de extension superficial dominante. Focalmente infiltraba todo el espesor de la dermis papilar con nivel lll de Clark y
conun indice de Breslow de 0,49 mm. En cuanto a la citologia: la actividad mitotica era escasamente significativa (menor
a1 por cada 10 campos), la respuesta inflamatoria linfocitaria parcheada, sin signos de regresion activa, sin ulceracion
y sin signos de invasiéon vascular, linfatica o perineural. Con todo ello y segun la guia de estadificacion de melanoma
AJCC8P° el paciente se encuadraba en un estadio tumoral la. Se citd para ampliacion de margenes quirlirgicos a 1 cm,
llegando hasta fascia en profundidad y con cierre por planos. El estudio de la pieza se informo sin signos histoldgicos de
malignidad y se programaron las revisiones pertinentes de cara al seguimiento del paciente.
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Comentario'?

El melanoma de extension superficial es el tipo mas frecuente, representando el 60-70% de todos los melanomas.
Suele aparecen entre los 40 y 60 afos y la localizacion mas habitual es el tronco en varones y las piernas en mujeres’.
Nuestro paciente cumple completamente con los datos epidemiologicos actuales. El motivo por el cual presentamos
dicho caso es exponer la necesidad de promover una mayor divulgacion a la poblacion general, con el objetivo de
poder autorreconocer ciertas lesiones con claros signos de malignidad. La regla del ABDCE descrita por primera vez
en el afio 1985 y con multiples las campanas de concienciacion entre profesionales sanitarios, no parece haber llegado
a la poblacion general como se pretendia. Nuestro paciente al tratarse de una lesion completamente asintomatica no
consideraba la necesidad o rapidez de consultar por ella y si evaluamos la regla en cuestiéon cumplia todas y cada unas
de las letras: A de lesion asimétrica, B de bordes irregulares, C de multiples colores incluso llegandose a observar mas
de 4, D de un didmetro claramente superior a los 6 mm y E de una evolucién progresiva con aumento de tamafo e
incluso ligera sobreelevacion en una de las areas lesionales. A pesar de lo evidente que pueda resultar para muchos
profesionales remitir nevus de caracteristicas atipicas, seria interesante promover mas campafas de concienciacion,
mediante distintos medios de comunicacién o bien adjuntando ilustraciones de dicha regla en fotoprotectores y
diversos productos como parte de su campana. Por que si bien es cierto esta regla no permite diagnosticar el computo
total de los melanomas ayuda a que casos como el presentado se puedan atender vy tratar a tiempo.
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Figura1.

Mancha
hiperpigmentada con
variaciones de color
y asimétrica de unos

4x3,5 cm de tamano, en
zona pectoral derecha.
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Anamnesis

Mujer de 23 afnos, sin ningln antecedente personal de interés, que nos consulta por la aparicion reciente de una
lesion indurada en la areola mamaria izquierda. Habia acudido previamente a su ginecologo privado por este motivo
y habia estado tratando la lesion con distintos corticoesteroides tépicos (betametasona, propionato de clobetasol) vy
pimecrolimus sin mejoria alguna. La lesion era habitualmente asintomatica, aunque en alguna ocasion le habia producido
molestias con el roce.

Exploracion fisica

En la areola mamaria izquierda, en la zona medial al pezon, se observaba una placa levemente eritematosa,
indurada al tacto, de aproximadamente 1x2 cm. La lesion presentaba bordes netos. No se apreciaba descamacion
superficial (Figura 1). La exploracion mamaria bilateral era estrictamente normal. Tampoco se palpaban adenopatias
locorregionales.

Exploraciones complementarias

Se realizd una ecografia en modo B de partes blandas donde se observaba una lesién hipoecogénica localizada en
dermis, bien delimitada, de 24x20x4mm. No presentaba flujo Doppler perilesional ni intralesional.

Dada la localizacion y tamafo de la lesion, se decidié en primer lugar, biopsia con punch cutédneo de 4 mm para estudio
histologico. La anatomia patologica de la muestra reveld una estructura cutdnea compuesta por una epidermis con
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leve exocitosis inflamatoria, sin vacuolizacion; y dermis con infiltrado inflamatorio perivascular superficial mononuclear,
constituido por linfocitos T y B. De forma focal se observaban algunos cambios de aspecto escleroso en la dermis
papilar, pero no se apreciaba ausencia de fibras elasticas. Estos hallazgos eran inespecificos, y mas sugestivos de liquen
escleroso en fase temprana o eritema figurado; ambas entidades que clinicamente no eran congruentes.

Ante la persistencia de una sospecha clinica diferente y, dado que la primera muestra obtenida era de pequefio tamano,
no pudiendo estudiarse la lesién en totalidad; se decidié realizar la biopsia excisional de la lesion. En esta ocasion, la
histologia reveld la presencia de pigmentacion meléanica basal y una proliferacion de fibras musculares lisas dispuestas
de formairregular entre los haces de colageno en la dermis media-profunda con expresién inmunohistoquimica positiva
para desmina, sin atipias ni mitosis (Figura 2). Estos hallazgos si confirmaban la sospecha clinica inicial.

Diagnédstico
Leiomioma genital de la areola mamaria.

Tratamiento
La exéresis completa de la lesion fue el tratamiento definitivo de la paciente.

Evolucién
Una vez extirpada la lesion en totalidad, la paciente presentd una evolucion favorable sin recurrencias hasta el momento.
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Comentario™

Los leiomiomas genitales son tumores benignos derivados del musculo liso muy infrecuentes. Estos pueden localizarse
en el escroto, vulva o pezdén-areola mamaria, siendo los de ésta ultima localizacién, los méas raros y menos descritos
en la literatura. Su presentacion clinica tipica consiste en una placa Unica, generalmente menor a 2 cm, del color de
la piel normal, indurada, asintomatica. La histologia es clave para llegar a su diagnostico; ya que clinicamente, dada
la localizacion en la areola mamaria, es posible confundirlo con otras lesiones banales como un eccema persistente,
tumores de estirpe fibrohistiocitaria como el dermatofibroma; o incluso con carcinomas mamarios. La ausencia de
atipias y mitosis permite, ademas, diferenciarlo del leiomiosarcoma cuténeo, un tumor de mayor agresividad.

Se presenta este caso clinico caracteristico que, pese a su baja frecuencia, es importante tener en cuenta en el
diagndstico diferencial de las lesiones mamarias para poder hacer una buena orientacion diagnostica inicial.
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Figura1.

Imagen clinica: Placa
rugosa de 1x2 cm,
de consistencia firme
en la areola mamaria

izquierda.
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Figura 2.

Estudio histologico

con HE: proliferacion
de haces musculares
agrupados, con
disposicion irregular
entre el colageno en
dermis media-profunda.
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Anamnesis

Mujer de 79 afios, con antecedentes de hipertension arterial en tratamiento con ramipril e infeccion por virus de
hepatitis B resuelta, derivada por Atencion Primaria a consultas ambulatorias de dermatologia para valoracion de nodulo
violaceo en cuero cabelludo de aflo y medio de evolucion.

En dicha valoracion inicial, la paciente referia lesion nodular firme localizada en region interparietal de mas de un afo
de evolucion, que achaco inicialmente a un traumatismo en dicha zona. Contaba episodios de sangrado ocasional, sin
presentar dolor o prurito. Ante la sospecha de carcinoma basocelular o carcinoma de células de Merkel se incluyo a la
paciente en lista de espera quirlrgica para extirpacion de la lesion y cierre del defecto mediante injerto.
Unavezenelquirdfano, al colocarlamonitorizaciénintraoperatoria, se objetivo masainduradaen cuadrante superoexterno
de mama izquierda. Reinterrogando a la paciente, relataba lesion de varios meses de evolucion, asintomatica, que
también achacaba a traumatismos. La paciente negaba sintomatologia extracutanea durante la entrevista.

Exploracion fisica

La lesion valorada en las consultas ambulatorias consistia en un nodulo eritematoso de cuatro centimetros de
diametro en su eje mayor situado en vértex (Figura 1A). Presentaba consistencia firme, sin sangrado ni ulceracion y no
estaba adherido a planos profundos. A la dermatoscopia, se apreciaba una lesion no pigmentada con telangiectasias
superficiales, sin presentar otras estructuras que orientasen acerca de la posible etiologia.
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En cuadrante superoexterno de la mama izquierda presentaba un nédulo eritematovioldceo de seis centimetros de
didmetro en su eje mayor (Figura 1B). A la palpacién presentaba consistencia pétrea, con fijacion a planos profundos.
Se realizd una palpacion de las cadenas ganglionares axilares, mamarias internas y supraclaviculares que resulté anodina.
Asimismo, se realizd una exploracién cardiopulmonar y neuroldgica, sin presentar hallazgos patologicos.

Ademas, se valord la escala ECOG de la paciente, presentando una puntuacién de O.

Exploraciones complementarias

Se realizé extirpacion de la lesién en cuero cabelludo, asi como biopsia cutanea con punch de 4 milimetros de la mama
izquierda. En histologia, ambas muestras mostraron una proliferacion atipica en dermis e hipodermis de estirpe epitelial
formando estructuras glandulares, constituida por células de citoplasma amplio eosindfilo, nucleos hipercromaticos y
con moderado pleomorfismo nuclear (Figura 2). Ante sospecha de metéstasis cutanea secundaria a adenocarcinoma,
se realizaron tinciones con inmunohistoquimica para determinar el origen primario. El panel incluyd citoqueratina
19 (CK19), E-cadherina (E-cad) y GATA-3 (como marcadores de tejido mamario), cromogranina y sinaptofisina (como
marcadores de tumores neuroendocrinos), CDX2 (como marcador de tejido gastrointestinal) y TTF1 (como marcador
de adenocarcinoma pulmonar), siendo Unicamente positivos los marcadores de tejido mamario. Ademas se comprobo
la expresion de receptores de estrogenos (100 %), receptores de progesterona (60%), Ki67 (25%) y c-erbB2 (mediante
HercepTest®, resultando negativa). Asi, los hallazgos sugirieron un carcinoma mamario primario con infiltracion cutanea
locorregional y metastasis cutanea en vértex.
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Ante el diagnostico, se comentd caso con la Unidad de Mama de nuestro centro. Se realizd estudio locorregional con
mamografia bilateral, resonancia magnética mamaria y ecografia axilar. Las imagenes revelaron la presencia de neoplasia
multifocal y multicéntrica en mama izquierda, con infiltracion del plano cutaneo y de neoplasia unifocal y unicéntrica
en cuadrante inferoizquierdo de mama derecha sin infiltracion cutanea ademas de adenopatias axilares izquierdas. Se
realizd biopsia con aguja fina de las adenopatias axilares confirmandose la infiltracion tumoral.

En el estudio de extension a distancia con tomografia computarizada (TC) toracoabdominopélvica y TC craneal se
objetivaron multiples nodulos pulmonares bilaterales sugestivos de metéstasis, adenopatias patoldgicas axilares
izquierdas, hiliar derecha y paratraqueal derecha vy lesiones radiomixtas en ambas crestas iliacas y en vértebras T11y L1.
No se encontraron lesiones intracraneales.

Diagndstico

El diagndstico final fue de carcinoma de mama infiltrante bilateral de tipo no especifico, con metéstasis ganglionares
axilares izquierdas, hiliar derecha, y paratraqueal derecha; y metastasis hematogenas en piel, ambos pulmones,
vértebras y ambas crestas iliacas. La estadificacion segun la American Joint Committee on Cancer (AJCC), octava
edicion, correspondié a T4AbN1IM1 (estadio IV).
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Tratamiento

La lesion inicial en vértex fue tratada mediante la extirpacion quirdrgica cubriendo el defecto mediante injerto de piel
parcial obtenido de region abdominal. En cuanto al tumor primario, una vez realizadas las pruebas complementarias
para la estadificacion del tumor vy el estudio de marcadores predictivos de respuesta se presentd el caso en comité
multidisciplinar de neoplasias mamarias. Al tratarse de una neoplasia de mama estadio IV, con receptores de estrogenos
positivos y Her2 negativo, en paciente posmenopausica se optod por el tratamiento con inhibidor de aromatasa junto con
inhibidor de quinasas dependientes de ciclina 4/6 siguiendo las recomendaciones de la European Society for Medical
Oncology (ESMO).

Evolucion

La paciente acudié a consultas de Dermatologia tras la intervencion sin presentar complicaciones en el injerto, de la zona
de biopsia y de la zona donante. La paciente se encuentra pendiente de iniciar primer ciclo del esquema terapéutico en
Hospital de Dia de Oncologia de nuestro centro.

Comentario'”’
El diagndstico de metastasis cutaneas de neoplasias soélidas internas ha mejorado en Ultimos afios. Los origenes mas
frecuentes son pulmén, mama y neoplasias gastrointestinales.
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Clinica y dermatoscdpicamente, las metdstasis son poco especificas. Ademas, las localizaciones mas frecuentes son
cuero cabelludo, pabellones auriculares y cara; zonas fotoexpuestas con frecuentes neoplasias cutdneas primarias, por
lo que pueden confundirse (como en el caso expuesto). Por ello, es preciso una alta sospecha, prestando atencion a
datos sugestivos de neoplasias internas (sindrome constitucional, disnea, hemoptisis, sangre en heces...). La mayoria
de las metastasis apareceran en pacientes oncoldgicos ya diagnosticados, aunque, como ocurrié en este caso, pueden
propiciar el diagnostico. En cualquier caso, es la histologia quién proporciona el diagnoéstico definitivo, siendo esencial
la inmunohistoquimica para orientar el origen del tumor primario si no era conocido. Los posibles érganos sospechosos
dependeran de la morfologia del tumor (carcinoma escamoso, adenocarcinoma, neoplasia sarcomatoide, neoplasia de
células pequenfias, neoplasia indiferenciada...), lo que guiara la seleccion de marcadores de inmunohistoquimica.

El tratamiento principal de las metastasis cutaneas es aquel del tumor primario en estadios avanzados. No obstante,
pueden precisarse tratamientos locales como la cirugia menor o la radioterapia para controlar sintomas como el dolor,
el sangrado o la infeccién local.

DO O

22

Cuando la mama nos trae de cabeza

595



22

Tumores

@

Figura1.

Lesion en vértex (A).
Lesion en mama
izquierda (B).
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Figura 2.

Histologia de lesion en cuero cabelludo
bajo tincion con hematoxilina y eosina.
Se observa proliferacion de células

de citoplasma eosindfilo y nuicleos
hipercromaticos formando estructuras
en nidos. Dicha proliferacion se localiza
en dermis, respetando la epidermis,
aumento x1,6 (A), aumento x10 (B).
Con inmunohistoquimica se
comprueba positividad para GATA-3

a aumento x1,6 (C) y citoqueratina 19 a

aumento x1,6 (D).
@



Bibliografia

1.

Fernandez-Anton Martinez M, Parra-Blanco V, Avilés Izquierdo J, Suarez Fernandez R. Metéastasis cutaneas de
origen visceral. Actas Dermosifiliogr. 2013;104(10):841-53. doi:10.1016/j.ad.2012.06.005

. Bordel Gomez M, Used Aznar M. Metéstasis cutaneas de adenocarcinoma de origen primario desconocido.

Actas Dermosifiliogr. 2006;97(10):662-5. doi:10.1016/SO001-7310(06)73490-1

. Cuenca-Barrales C, Aguayo-Carreras P, Bueno-Rodriguez A, Ruiz-Villaverde R. Estudio ecografico de metastasis

cutaneas de origen visceral. Actas Dermosifiliogr. 2019;110(6):506-9. doi10.1016/].ad.201712.017

. Schulman JM, Pauli ML, Neuhaus IM, et al. The distribution of cutaneous metastases correlates with local

immunologic milieu. J Am Acad Dermatol. 2016;74(3):470-6. doi:10.1016/} jaad.201510.012

. Bourke M, Soden D, Clover A. Effective treatment of intractable cutaneous metastases of breast cancer with

electrochemotherapy: a useful contributor to cutaneous disease control. Breast Cancer Res Treat. 2017,163(2):403-
5. doi:101007/s10549-017-4187-7

. Sittenfeld S, Murray E, Guo B, Tendulkar R, Xia P, Shah C. Treatment of diffuse cutaneous metastases from breast

cancer. Breast J. 2020,26(12):2444-6. doi:10.1111/tb] 14049

. Cardoso F, Paluch-Shimon S, Senkus E, et al. 5th ESO-ESMO international consensus guidelines for advanced

breast cancer (ABC 5). Ann Oncol. 2020;31(12):1623-49. doi:10.1016/j.annonc.2020.09.010

Tumores

SORC

@

598


https://doi.org/10.1016/j.ad.2012.06.005
https://doi.org/10.1016/S0001-7310(06)73490-1
https://doi.org/10.1016/j.ad.2017.12.017
https://doi.org/10.1016/j.jaad.2015.10.012
https://doi.org/10.1007/s10549-017-4187-7
https://doi.org/10.1111/tbj.14049
https://doi.org/10.1016/j.annonc.2020.09.010

23

Diana a color

Antonio José Duran Romero
Mercedes Sendin Martin

Juan Ortiz Alvarez

Lourdes Rodriguez Fernandez Freire

Tumores

<

@

599



Tumores

Anamnesis

Mujer de 75 afios, sin alergias medicamentosas conocidas, consulta por la aparicion, unos meses atras, de una lesion
en el escote que no le produce sintomatologia alguna y que, tras su crecimiento inicial, ha permanecido estable.
Como antecedentes personales destacan una espondiloartritis axial HLA-B27+ en tratamiento con adalimumab, un
hipotiroidismo autoinmune en tratamiento con levotiroxina, una hipertension arterial bien controlada con losartan, y
la exéresis quirlrgica de un carcinoma basocelular cervical unos afios antes. La paciente negaba otros antecedentes
dermatoldgicos de interés.

Exploracion fisica

En region pectoral izquierda se observaba una placa de 1x1,5 cm de didmetro, dianiforme y de coloracion eritematovioldcea. La
lesion presentaba una consistencia blanda y blanqueaba parcialmente con la digitopresion (Figura 1).

No presentaba lesiones similares en el resto de la superficie corporal.

Exploraciones complementarias

La dermatoscopia de la placa descrita mostraba una papula central con lagunas vasculares de coloracion
eritematovioldcea, un halo hipopigmentado en la periferia de la misma y un segundo halo de coloracion eritematovioldcea
difuminada, sin lagunas vasculares, adquiriendo un aspecto equimatico (Figura 2).
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Diagnéstico
Hemangioma hemosiderotico en diana o hemangioma en tachuela.

Tratamiento
Al tratarse de una entidad benigna, que ademas no ocasionaba ninguna sintomatologia, se optd por actitud expectante,
explicando a la paciente que debia volver a consultar si la lesion presentaba cambios clinicos o sintomas asociados.

Evolucion
La paciente no ha vuelto a consultar por el citado motivo meses después del diagnostico, asumiéndose estabilidad
clinica de la lesion.

Comentario

Elhemangioma hemosiderotico en diana es unalesiéon vascular infrecuente, clasificada segun la Sociedad Internacional
para el Estudio de las Anomalias Vasculares como un tumor vascular benigno'. Estudios inmunohistoquimicos han
revelado su probable origen linfatico, existiendo controversia sobre si realmente es un tumor o una malformacion
vascular?. Suele aparecer en las extremidades o en el tronco en la infancia o adolescencia (aunque puede ser
congeénito)?, habitualmente como una pédpula Unica de coloracién marrén-violdcea con hipopigmentacion periférica
y anillo de aspecto equimodtico rodeandola (por depdsito local de hemosiderina debido a la extravasacion)*.
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La dermatoscopia es caracteristica: lagunas vasculares rojas-oscuras centrales y un anillo equimadtico rojo-violdceo
periférico hasta en el 71,4 % de los casos®. Cuando la dermatoscopia no es tipica, es necesario recurrir a la histologia. En
ella se observan vasos dilatados en la dermis con endotelio delgado de células “en tachuela”, con vasos de luces més
reducidas en dermis profunda y extravasacion variable®. El diagndstico diferencial incluye neoplasias melanociticas,
dermatofibromas, hemangiomas infantiles y reacciones a picaduras®. No requiere tratamiento al tratarse de una lesion
benigna.
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Figura1.

Imagen clinica:
placa dianiforme
eritematoviolacea en
region pectoral.
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Figura 2.

Imagen dermatoscopica: papula central

con lagunas vasculares rojo-violaceas,
hipopigmentacion periférica y un segundo halo de
aspecto equimotico delimitando la lesion.
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Anamnesis

Varén de 71 aflos con antecedentes personales de alergia a la estreptomicina e hipertension arterial bien controlada
con candesartan. Acudié a nuestro servicio ya que presentaba, desde 2019, una lesion de aspecto vascular, indolora y
fluctuante en tamano, localizada en axila derecha. El paciente nos informo que dicha lesién fue intervenida en el pasado
con posterior recidiva.

Exploracioén fisica

A la exploracion observamos una lesion nodular subcutanea de 7x2 mm de didmetro, de aspecto quistico, con una
coloracién azulada de forma homogénea, salvo una zona central eritematovioldcea (Figura 1). Esta era indolora a la
palpacion, de consistencia blanda y no adherida a tejidos profundos. El paciente no presentaba lesiones de similares
caracteristicas en otras partes del cuerpo.

Exploraciones complementarias

Se realizd una valoracion dermatoscopica de la lesion, evidenciando una coloracion azul homogénea con un area mas
rojiza central, sin objetivarse otras estructuras dermatoscopicas.

Ante la sospecha, dado el caracter fluctuante de la lesion, de que pudiera corresponder a una lesién de caracter
vascular, se decidio realizar una ecografia con doppler de partes blandas. Mediante esta exploracion, se describié a la
lesion como una estructura ovoidea, localizada en tejido celular subcutaneo de 2x2x7mm, compresible y presentando
asimismo importante vascularizacion (Figura 2A 'y B).
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Ante estos hallazgos se decidio estudio histoldgico de la misma.

Por lo tanto, se confirmo que esta lesién se trataba de una proliferacién bien delimitada de estirpe vascular, compuesta
por capilares con proyecciones papilares con ejes fibroconectivos, y tapizados por endotelio discretamente hiperpldsico,
sin atipias ni mitosis.

Diagnédstico
Hiperplasia papilar endotelial intravascular (tumor de Masson).

Tratamiento
Por lo tanto, ante estos hallazgos y el consentimiento del paciente, se consensud extirpacion quirlrgica de la lesion,
ratificando el diagnodstico histologico.

Evolucién
Tras la intervencion, el paciente se encuentra asintomatico, sin haber recidivado la lesion hasta el momento actual.

Comentario
La hiperplasia papilar endotelial intravascular, también conocida como tumor de Masson, se trata de una rara neoplasia
benigna de naturaleza vascular'®. Generalmente, esta lesién ocurre en adultos de entre 30-40 afos, sin embargo, se
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han descrito casos tanto en poblacion infantil como anciana*®. Tipicamente, se manifiesta como una lesién de aspecto
nodular y coloracién azulada o rojiza, de hasta 2 cm de tamanio, localizada en la cabeza, cuello o extremidades?®. Desde
un punto de vista histologico, se caracteriza por presentar hiperplasia papilar endotelial dentro de una estructura vascular
dilatada. Atendiendo a este criterio anatomoclinico, se puede diferenciar entre formas puras (la que acabamos de
describir, y que presenta nuestro paciente), mixtas (si asienta sobre una neoplasia vascular ya presente) o inclasificables®.
A pesar de que el diagnostico diferencial de esta entidad se plantea fundamentalmente con neoplasias benignas
(angiomas o angioqueratomas), en ocasiones, diferenciarlo del angiosarcoma puede resultar un reto por sus similitudes
histologicas’®.

El tratamiento de eleccién de la hiperplasia papilar endotelial intravascular es quirirgico, con buena respuesta, aunque
la radioterapia se ha descrito como una alternativa Util°,
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Figura1.

Lesion nodular subcutanea
de 7x2 mm de diametro,
con una coloracion azulada
de forma homogénea,
salvo una zona central
eritematovioldcea. Esta
lesion era de caracter
fluctuante e indoloro.
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Figura2. AyB.

Ecografia con doppler de partes blandas.

Se objetiva una lesion que presenta una
morfologia ovoidea, localizada en tejido
celular subcuténeo. Las medidas de esta son
de 2 x 2 x 7 mm. En estas figuras se observa
asimismo importante vascularizacion y el
caracter compresible (A sin aplicar presion
sobre la lesion y B aplicandola) de la lesion.
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Vasculitis y paniculitis

Anamnesis

Mujer de 50 aflos que acudid a nuestra consulta refiriendo aparicion de un bulto frontal derecho de un afio de evolucion,
que ha aumentado de tamano. Ademas, al redirigir la entrevista clinica en base a nuestra sospecha diagndstica, la
paciente también expreso que desde hacia varios meses presentaba astenia, dolor y debilidad en la cintura pelviana y
escapular y alteraciones visuales, sin pérdida del campo visual.

Exploracion fisica
Se objetivo una tumoracién subcutanea en region frontotemporal derecha, a nivel de la zona de implantacion del pelo
(Figura 1).

Exploraciones complementarias

Se realizd una ecografia de partes blandas, observandose un engrosamiento de la pared arterial y del tejido celular
subcutaneo adyacente con aumento de la ecogenicidad (Figura 2). El estudio histolégico de la lesién realizado por el
servicio de Neurocirugia mostro un intenso infiltrado inflamatorio periarterial, linfohistiocitario y con eosinoéfilos y rotura
focal de la lamina elastica externa alcanzando puntualmente la tunica media.

Diagnédstico
Arteritis de la temporal.
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Tratamiento
Con este diagndstico la paciente fue remitida al Servicio de Medicina Interna que pautd pulsos de metilprednisolona.

Evolucion
Tras la corticoterapia a dosis altas la paciente experimentd una remision completa de la sintomatologia.

Comentario'?

La arteritis de la temporal es la vasculitis sistémica mas frecuente en nuestro medio. Afecta a los vasos de mediano y
grueso calibre, con predisposicion por las arterias craneales derivadas de la arteria carétida.

Clinicamente suele aparecer en pacientes mayores de 50 anos y se caracteriza por una combinacién de sintomas
inflamatorios y constitucionales y aumento de los pardmetros inflamatorios analiticos. Las manifestaciones sistémicas
generalmente preceden a las oculares y suelen cursar con cefalea, fiebre, claudicacion mandibular, rigidez y dolor
muscular simétrico y proximal y neuropatias. En la palpacion de la arteria temporal pueden detectarse nddulos, aumento
de la sensibilidad o ausencia de pulsos, siendo cualquiera de estos hallazgos predictivos de arteritis de la temporal.
Presentamos este caso por su manifestacion clinica poco habitual a nivel cutaneo y porque la misma ha sido clave para
alcanzar un correcto y precoz diagndstico.
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Figura1.
Tumoracion subcutanea
en zona frontotemporal.
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Vasculitis y paniculitis

Anamnesis

Mujer de 72 afos con antecedentes personales relevantes de diabetes mellitus en tratamiento con metformina/
sitagliptina, repaglinida e insulina glargina y dislipemia en tratamiento con simvastatina.

Acudia a Urgencias por la presencia de lesiones en ambos gliteos, asintomaticas, notificadas ese mismo dia pero de
cronologia exacta indeterminada. Reinterrogando a la paciente, referia dolor en gluteo izquierdo de unos 10 dias de
evolucion, por lo que habia iniciado acido acetilsalicilico y tramadol, con aparicion posterior de vesiculas en muslo
izquierdo 3 dias antes de la visita a Urgencias.

Pauta completa de vacunacion frente a SARS-CoV-2 (Pfizer) finalizada 3 semanas antes del inicio del cuadro.

Negaba otros cambios en medicacion o introduccion reciente de farmacos (ademas de los mencionados), asi como
de productos de herbolario. Tampoco presentaba sensacion distérmica ni clinica sistémica (incluyendo artralgias, dolor
abdominal, alteraciones en orina y en heces).

Exploracioén fisica

La paciente presentaba dos tipos de lesiones. Por un lado, en gluteos, de forma bilateral, papulas fuertemente
eritematosas, dérmicas, de morfologia anular, con centro aclarado (Figura 1A). En cara interna de muslo izquierdo y en
cara posterior de muslo derecho, presentaba lesiones similares, en escaso nimero, con un eritema menos intenso y
morfologia homogénea, sin aclaramiento central. No vesiculas, ampollas o datos de necrosis a estos niveles. Por otro,
en cara anterior de muslo izquierdo, vesiculas arracimadas, rodeadas individualmente de halo eritematoso, sin base
inflamatoria y sin seguir claramente un trayecto metamérico (Figura 1B y C). No lesiones similares en el resto del cuerpo.
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Exploraciones complementarias

Analitica de sangre con hemograma y bioquimica basica anodina, salvo ligera elevacion de PCR (1,9 mg/dL). Analitica de
orina con hematuria y piuria leve (ambos 1-5/campo), sin proteinuria. Serologias negativas para virus hepatitis B (VHB),
virus hepatitis C (VHC) y VIH.

Positividad de virus varicela zoster (VVZ) en estudio PCR de una vesicula de muslo izquierdo.

La biopsia cutanea (punch 4 mm) de una de las lesiones de gluteo mostraba un infiltrado inflamatorio compuesto
fundamentalmente por neutrofilos alrededor de vasos. Ademas, focos de necrosis fibrinoide en la pared vascular y focos
de extravasacion de hematies (Figura 2). Epidermis sin alteraciones significativas. Técnicas de inmunofluorescencia
directa negativas con todos los anticuerpos utilizados (IgG, IgM, IgA, C3, fibrindbgeno) en todas las localizaciones.

Diagnédstico
Vasculitis aguda leucocitoclastica en paciente con herpes zéster, ambos con clinica atipica.

Tratamiento
Pauta descendente de prednisona oral, empezado por 30 mg/dia (0,5 mg/kg/dia), descendiendo 10 mg/semana hasta
suspender. Tras resultado positivo de VVZ en vesicula de muslo, se inicio tratamiento con valaciclovir, 1g/8 h durante 7 dias.

Evolucién
Excelente, con practica resolucion de las lesiones cutaneas a la semana de iniciar el tratamiento vy sin rebrotes posteriores.
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Comentario™

Las infecciones son una causa conocida de vasculitis. Dentro de la etiologia virica, los dos ejemplos clasicos son la
relacion entre panarteritis nodosa y VHB y entre vasculitis crioglubulinemica y VHC.

El VVZ se ha asociado con vasculitis de vasos de distinto calibre y de diversos patrones histologicos. Especialmente
importante es la relacion de dicho virus con la vasculitis del sistema nervioso central, retiniana y coroidea. Ultimamente se ha
especulado sobre la relacion entre el patdgeno y la vasculitis de células gigantes, aunque todavia es un tema controvertido.
Por lo general, los casos descritos de vasculitis en relacion con VVZ suelen ocurrir después de la infeccion. Aunque mas
escasos, también hay casos de aparicion sincrénica de ambas patologias (en su mayoria, presentado lesiones cutaneas
de los dos tipos en la misma localizacién anatomica), asi como desarrollo de vasculitis previo a la infeccion.

Se desconoce el mecanismo exacto por el cual el VVZ puede producir vasculitis, siendo una de las principales hipdétesis
la invasion directa de las células endoteliales por parte del virus. De hecho, no es infrecuente encontrar datos de
vasculitis leucocitoclastica en biopsias de infeccion herpética, sin correlacion clinica. Otras hipdtesis son la diseminacion
hematogena del virus y la diseminacion del virus desde los nervios contiguos.

En nuestro caso, la histologia de las lesiones de gluteos no sugiere una infeccion herpética concomitante a la vasculitis
en dicha localizacion. Desafortunadamente, no disponemos de histologia de una de las vesiculas herpéticas, por lo que
desconocemos si habia vasculitis en esa zona. A pesar de lo anterior, consideramos probable la induccién de la vasculitis
leucocitoclastica por la infeccion por el VVZ.
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Figura1.

A) En gluteos, de forma bilateral, papulas
fuertemente eritematosas, dérmicas, de
morfologia anular, con centro aclarado.

B) En cara anterior de muslo izquierdo,
vesiculas arracimadas, rodeadas
individualmente de halo eritematoso, sin
base inflamatoria y sin seguir claramente un
trayecto metameérico.

C) Vesiculas arracimadas localizadas en la
porcion superior de muslo izquierdo a mayor
aumento.
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Figura 2.

A) A pequeho
aumento, se objetiva
infiltrado inflamatorio
perivascular compuesto
fundamentalmente por
neutrofilos.

B) Vasos afectados a
mayor aumento.
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Vasculitis y paniculitis

Anamnesis

Nifa de 9 afos sin antecedentes de interés que presenta lesiones de 3 semanas de evolucion, inicialmente papulosas de
2-3 milimetros pruriginosas en miembro inferior izquierdo que fueron valoradas por su médico de familia con diagnostico
de foliculitis y tratadas con dexclorfeniramina posteriormente amoxicilina-clavulanico con empeoramiento progresivo
hacia placas eritematoviolaceas, con alguna zona amarillenta y ulceracion. La paciente ha permanecido afebril y sin
casos similares en su entorno, vive en medio rural pero sin contacto con animales. Es de origen marroqui, con Ultima
estancia en su pais hace 2 afos. Negaban clinica respiratoria tanto la paciente como los familiares cercanos.

Exploracion fisica

Peso 27,3 kilogramos, talla 130 centimetros. Buen estado general, normocoloreada normohidratada, adecuado estado
nutricional, auscultacion cardiopulmonar sin alteraciones audibles. Abdomen blando, depresible, sin masas o megalias
palpables, no sugestivo de dolor. Neurologico sin alteraciones.

Exploraciéon cutdnea: nédulos y placas eritematovioldceas de 40 mm de didmetro maximo, con dreas amarillentas
centrales localizadas en miembros inferiores, con predominio en zona posterior de pierna izquierda, la de mayor
tamafno presenta ulceracion de color amarillenta en parte superior (Figura 1). Ademas, 3-4 lesiones papulosas con
eritema perilesional de distribucion en miembros superiores (Figura 2). Los familiares indicaban que correspondian
evolutivamente a lesiones precursoras de las que presentaba en miembros inferiores.
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Exploraciones complementarias

Hemograma y bioquimica dentro de la normalidad.

Hemocultivo negativo.

Cultivo bacteriano de exudado de Ulcera negativo.

Mantoux positivo, produccion de IFN gamma TB (método quantiferon) positivo.

Cultivos de tejido para bacterias, hongos y micobacterias negativos.

Estudio de micobacterias (tincion, cultivo) negativos.

Biopsia: paniculitis granulomatosa necrotizante compatible con eritema indurado de Bazin. Tincién de Fite negativa.
Radiografia de torax sin alteraciones. Eco abdominal con adenopatias retroperitoneales y en fosa iliaca derecha.

Diagnédstico
Eritema indurado de Bazin y tuberculides papulonecroticas.

Tratamiento
Tratamiento especifico de infeccion tuberculosa con pirazinamida, isoniacida, rifampicina y etambutol durante 2 meses
y otros 4 meses con isoniacida y rifampicina.
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Evolucion

El caso fue declarado a Sanidad y realizado el estudio de contactos por el Centro de Enfermedades de Torax.

Durante el seguimiento conjunto por Dermatologia e Infectologia Pediatrica, se constata una evolucion favorable de
todas las lesiones cutaneas dejando en algunos casos hiperpigmentacion residual.

Comentario™

Este caso, pone de manifiesto que el eritema indurado de Bazin en edad pediatrica, aunque de forma infrecuente, debe
incluirse en el diagnostico diferencial de lesiones tipo paniculitis, especialmente cuando se traten de lesiones ulceradas.
Por ello, debe realizarse un diagnostico de exclusion de infeccion tuberculosa (RX de torax, Mantoux, quantiferon y PCR)
ya que es una enfermedad de declaracion obligatoria y precisa de un tratamiento adecuado.

Aunque no es imprescindible la anatomia patologica es de gran ayuda, hallandose paniculitis lobulillar o mixta junto
con componente granulomatoso, vasculitis y necrosis. En nuestro caso decidimos solo biopsiar las lesiones en fase de
estado diagnosticando clinicamente las otras lesiones de tuberculides papulonecrdticas.

Aungue en nuestro medio la infeccion tuberculosa es relativamente frecuente, es el primer caso de eritema indurado de
Bazin en edad pediatrica en nuestro hospital.
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Figura1.

Nodulos y placas eritematoviolaceas, con
componente amarillento y ulceracion en
cara posterior de pierna, sugestivas de
eritema indurado de Bazin.
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Figura 2.

Lesion papulosa con
eritema perilesional
minimamente
descamativa en

superficie. Puede
corresponder
a tuberculide
papulonecrotica.
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Miscelanea

Anamnesis

Varon de 39 afios, con discapacidad intelectual leve y sin otros antecedentes conocidos. Acude a Urgencias refiriendo
tumoracion en tobillo izquierdo de afios de evolucion, no doloroso ni pruriginoso, pero paciente mostraba preocupacion
por crecimiento progresivo.

A la realizacién de anamnesis social, se objetivd que paciente vivia en condiciones higienicosanitarias muy deficitarias.
Compartia vivienda con otro hermano con discapacidad intelectual, sin tener ningun otro tipo de contacto social
excepto con otro hermano que les llevaba comida. Reconoce no haber salido apenas de casa en los ultimos afos,
empeorando situacion con el confinamiento por pandemia.

Se decidio ingreso por problematica social y agilizar estudios para descartar malignidad de tumoracion en tobillo
izquierdo.

Exploracion fisica

Consciente y colaborador. Orientado en las 3 esferas. Obesidad mérbida. Tez pélida.

Higiene personal deficitaria, con grandes placas de material hidrosolube y aspecto terroso en todo el cuerpo, mas
llamativo en pliegues. En miembros inferiores, de forma mas pronunciada en pierna izquierda, presentaba una gran
hipertrofia cutédnea, con aumento de volumen. La superficie presentaba una morfologia en empedrado de coloracion
parduzca, amarillenta o rojiza segun la zona (Figura 1). Hipertrofia desfigurante en cara interna de tobillo izquierdo, con
un aspecto verrucoso (Figura 2). Onicogrifosis en ambos pies.
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Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia incisional profunda del tobillo izquierdo en la que se objetivo hiperplasia pseudoepiteliomatosa y
extensa fibrosis en dermis y tejido celular subcutaneo. No signos de malignidad.

Serologias negativas para filaria.

En primera analitica del ingreso se diagnostico diabetes mellitus tipo Il e hipertension arterial.

Diagnéstico
Elefantiasis verrucosa nostra.

Tratamiento
Durante el ingreso se insistio en cuidado higiénico. Se realizaron bafos diarios con avena, vendajes compresivos vy
aplicacion de cremas queratoliticas con urea al 30 %.

Evolucion

Al solucionarse el problema social, y por peticion del paciente, se decidio alta.

Se establecio por parte de Medicina Interna tratamiento oral domiciliario para diabetes e hipertensiéon. Se propuso pauta
topica inicial simple, para fomentar cumplimiento terapéutico, con crema queratolitica y controles en Centro de Salud.
Paciente no acudié a revisiones.
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Comentario'?

La elefantiasis verrucosa nostra es la evolucién clinica mas avanzada del linfedema cronico.

El linfedema se produce por obstruccion linfatica y la imposibilidad de reabsorcion de fluido intersticial.

Las principales causas infecciosas son las linfangitis, erisipelas y otras infecciones de tejidos blandos cuando ocurren
de forma recurrente.

Causas no infecciosas incluyen procesos linfoproliferativos, linfadenectomias, radioterapia, estasis venoso cronico... La
obesidad es un factor contribuyente importante y en algiin caso puede ser factor Unico.

La patogénesis de la elefantiasis verrucosa nostra es conocida. El fluido intersticial se vuelve rico en proteinas, lo
que induce la proliferacion de fibroblastos y una fibrosis que disminuye la respuesta inmune local, con una mayor
susceptibilidad a mas fibrosis y perpetuandose el proceso.

El diagnostico suele ser clinico.

El diagndstico diferencial incluye filariasis, lipedema, lipodermatoesclerosis, liquen mixedematoso, mixedema pretibial...
y cualquier otra patologia que produzca un aumento de volumen en miembros inferiores.

La enfermedad tiene un curso progresivo, que conduce a deformidades, pudiendo llegar a aparecer complicaciones
como deformidades dseas, osteomielitis y artritis infecciosas. También es posible la aparicién de tumoraciones malignas
como carcinomas epidermoides o angiosarcomas.
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Figura1.

Elefantiasis verrucosa
nostra en miembro
inferior izquierdo.
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Figura 2.
Deformidad verrucosa

en tobillo que recuerda
a un coral marino.
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Anamnesis

Mujer de 92 afos, sin alergias medicamentosas ni antecedentes destacables salvo diabetes mellitus tipo 2 mal
controlada, que acude por lesiones desde hace 2 meses levemente pruriginosas en cuello, escote y region
inframamaria. Comenta que las lesiones empezaron en la zona del cuello y han ido apareciendo mas en las regiones
inferiores y han coalescido formando placas entre ellas. Ademas, refiere eritema y descamacion en region facial, ingles
y antebrazos. No comenta lesiones a nivel palmo-plantar. Niega introduccion de nuevos farmacos ni vacunaciones.
Niega patologia cutanea en su familia. Ha recibido tratamiento con corticoide topico y antifungico tépico sin mejoria.
Refiere empeoramiento con la fotoexposiciéon. Niega diarrea.

Exploracion fisica

Papulas foliculares queratosicas con base eritematosa en region cervical y escote que coalescen formando placas
con un tinte de color anaranjado (Figura 1). Duras y rugosas al tacto. Descubriendo a la paciente se aprecia también
afectacion de region inframamaria dejando en la regién mamaria islotes de piel sana (Figura 2). Eritema y descamacion
en region facial, antebrazos, axilas e ingles. No afectacién de palmas y plantas. No afectacion ungueal. No afectacion
de mucosas.

Exploraciones complementarias
Se realiza serologia descartando afectacion por VIH y Treponema pallidum, entre otras.
Se realiza analitica general, incluyendo vitaminas, descartando déficits vitaminicos y otras alteraciones sistémicas.

@0 O

0Z

Islotes de piel sana: pilar fundamental para el diagndstico

648



Miscelanea

Se realiza biopsia en la que se aprecia acantosis irregular con intensa hiperqueratosis con paraqueratosis alternante. No
se observa hipogranulosis ni atrofia suprapapilar. En dermis se aprecia dilatacion vascular con leve infiltrado inflamatorio
linfocitario perivascular. El resultado histopatoldgico es compatible con pitiriasis rubra pilaris, descartando otro tipo de
patologias cuténeas.

Se realiza radiografia de térax de control para posible inicio de inmunosupresores en la que no se objetiva patologia aguda.

Diagnédstico

La correlacion clinico-patologica con el cuadro clinico de papulas foliculares queratésicas formando placas dejando
islotes de piel sana y la biopsia compatible nos llevan al diagnodstico de pitiriasis rubra pilaris. El cuadro es compatible
con la pitiriasis rubra pilaris de tipo | 0 adulta clasica, aunque no tenga afectacion palmoplantar.

Tratamiento
Pautamos acitretina 25 mg via oral ¢/24 h asociado a tratamiento con corticoides topicos e hidratacion abundante.

Evolucién

Tras un mes de tratamiento la paciente presenta total resolucion de las lesiones cutdneas queratésicas y del eritema 'y
descamacion salvo a nivel facial que persiste de forma muy leve. Reducimos acitretina 25 mg via oral pasando a pauta
c/48 h durante otro mes y suspender. Espaciamos también el corticoide topico ¢/48 h y mantenemos hidratacion
abundante.
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Se mantiene durante 7 meses sin lesiones, pero comienza de nuevo con papulas queratosicas foliculares en dorso de
manos, cuello, mejillas y laterales de piernas por lo que reintroducimos acitretina via oral, pero a dosis de 10 mg ¢/24 h.
Tras un mes de tratamiento desaparecen de nuevo las lesiones asi que espaciamos acitretina 10 mg ¢/48 h durante
2 meses Y luego 3 veces por semana manteniendo de esta forma buen control sin nuevos brotes de lesiones.

Comentario

La pitiriasis rubra pilaris es una dermatosis papuloescamosa de etiologia desconocida caracterizada por papulas
hiperqueratésicas foliculares que forman placas de color rojo-salmoén con islotes de piel sana™. Suele existir
queratodermia palmoplantar y puede presentarse de forma eritrodérmica™. Afecta por igual a ambos sexos y presenta
incidencia bimodal en la 12y 52 década de la vida®. Es una patologia adquirida, aunque existen formas familiares®. Existen
6 variantes clinicas’®. La variante mas frecuente (y en la que se engloba nuestro caso) es la tipo I/clésica del adulto’.
La anatomia patologica se caracteriza por hiperqueratosis irregular con alternancia de orto y paraqueratosis entre
otras®. El diagndstico diferencial es con muchas otras entidades entre las que destaca la psoriasis®. Existen diferentes
tratamientos, ninguno con clara evidencia cientifica, existiendo opciones como corticoides topicos, retinoides orales,
metotrexato, tratamientos bioldgicos y fototerapia®. El caso de nuestra paciente tiene especial interés ya que la edad
no es la tipica de esta enfermedad y tampoco tenia afectacion de palmas y plantas. La clinica con los islotes de piel
sana fueron el pilar fundamental para dar el diagnostico. Ademas, ha presentado muy buena y rapida evolucion con
retinoides orales.
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Figura1.

Papulas foliculares
queratodsicas con base
eritematosa en region
cervical y escote que
coalescen formando
placas con un tinte de
color anaranjado.
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Figura 2.

Tras descubrir por
completo a la paciente
se aprecia que ademas
de las placas de escote,
presenta afectacion de
region inframamaria
dejando en la region
mamaria islotes de piel
sana.
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Anamnesis

Varon de 41 aflos, asmatico sin antecedentes patologicos de interés, que acude a consulta de Dermatologia por una lesion
recidivante en region de trapecio derecho, levemente pruriginosa e indolora. La sintomatologia asociada se presenta
a modo de prodromos. Refiere haber presentado 14 o 15 episodios similares, con resolucion esponténea en 4 o 5 dias,
mientras que con la aplicacion de corticoides topicos resuelve de forma precoz. Los antihistaminicos no producen mejoria.

Exploracioén fisica
A la exploracion fisica presenta una placa eritematoedematosa, francamente indurada al tacto, localizada en la region de
trapecio derecho (Figura 1). Asocia sensacion de prurito ocasional y no es dolorosa. Recidiva en la misma localizacion.

Exploraciones complementarias

Analiticamente presenta elevaciéon de IgE (321,5 Ul/mL) y transaminasas (GOT, GPT, GGT). ANA positivos a titulos de 1/160.
El hemograma y resto de bioguimica es normal, sin identificar eosinofilia periférica. Parasitos y coprocultivo negativos.
Ecograficamente se objetiva piel y tejido graso subcutédneo de ambos trapecios con semiologia normal, Unicamente
mostrando un ligero engrosamiento cutaneo en lado derecho.

Histologicamente: se realizaron 2 biopsias (punch y huso) objetivando una epidermis ligeramente hiperplasica, con
infiltrado linfocitario perivascular en dermis e infiltrado intersticial con polimorfonucleares y principalmente eosinofilos. Existen
areas de “figuras en llama” debido a la presenta de eosindfilos junto con la degeneracion local del colageno (Figura 2). No
hay signos que sugieran vasculitis, y tampoco un claro edema perivascular que suele acompanar a las urticarias.

@0 O

03

Una piedra en el trapecio que va y viene

655



Miscelanea

Diagnéstico
Celulitis eosinofilica o sindrome de Wells.

Tratamiento
Al tratarse de una entidad recidivante y autolimitada, Unicamente se trata con mometasona topica en los brotes para
acortar la duracion de los mismos.

Evolucion
El paciente continuia con brotes recidivantes sin identificar ningiin desencadenante. La toma de antihistaminicos no
modifica su curso. Debido a la leve sintomatologia asociada, no ha precisado medicacion sistémica.

Comentario

La celulitis eosinofilica o sindrome de Wells es una dermatosis inflamatoria que afecta principalmente a adultos y que
presenta un gran polimorfismo clinico asi como un caracter autolimitado y recurrente. De origen desconocido, se ha
relacionado con la hipersensibilidad a diversos factores como infecciones, picaduras, medicamentos, enfermedades
internas (carcinomas o procesos linfoproliferativos), si bien hasta en el 50% de los casos no se identifica el
desencadenante'?.
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Clinicamente, se manifiesta con prodromos local mediante prurito y quemazon, y posteriormente aparecen lesiones a
modo de placas eritematoedematosas, pudiendo indurarse en una fase mas avanzada. Puede asociar sintomatologia
sistémica: fiebre, malestar general, artralgias o linfadenopatias?.

Histopatologicamente, existe un infiltrado dérmico difuso compuesto por eosindfilos e histiocitos, con focos de material
amorfo/granular, que se denominan “figuras en llama” y reflejan la degranulacion de los eosinoéfilos sobre el colageno
dérmico rodeado de histiocitos. Analiticamente, existe eosinofilia periférica hasta en el 50 % de los pacientes, pudiendo
presentar también un aumento de VSG e IgE®.

El diagndstico diferencial se realiza con la celulitis bacteriana o erisipela principalmente, dermatitis de contacto, urticaria,
exantema virico, eritema anular, etc. Dada la resolucion espontanea de la enfermedad, no es preciso realizar tratamiento
siempre. La respuesta a corticoides sistémicos es espectacular, si bien también pueden emplearse de forma tépica'™.
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Figura1.

Placa marronacea de
aspecto edematosa,
francamente indurada
al tacto, localizada en
trapecio derecho.
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Figura 2.

A) (H-E, 4x) vy

B) (H-E, 20x).

Infiltrado dérmico
difuso compuesto por
eosinofilos e histiocitos,
con las clasicas “figuras
en llama”.
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Anamnesis

Hombre de 54 afios y antecedentes de tabaquismo activo, intervenido de carcinoma epidermoide en labio inferior 3 afios
atras. Consulta por lesion en labio inferior de 8 aflos de evolucion, no dolorosa y ocasionalmente presenta sangrados
autolimitados.

Exploracion fisica
La exploracion fisica mostro en labio inferior cercano a comisura labial izquierda placa ligeramente exofitica de tinte
eritematoso y areas de queratinizacion color blanquecino, infiltrada de 5x3 cm de didmetro (Figuras 1y 2).

Exploraciones complementarias

Se realizd un estudio con toma de biopsias para cultivo (hongos, bacterias y micobacterias), PCR HPV y estudio
anatomopatoldgico con inmunofluorescencia.

El resultado de la anatomia patologica mostrd hiperqueratosis en epidermis y un infiltrado denso parcheado constituido
por células mononucleares. Hallazgos consistentes con queratosis liquenoide.

Estudio microbiolégico y de inmunofluorescencia resulto finalmente negativo.

Se realizé una segunda biopsia cutanea que mostro los mismos hallazgos.

Diagnéstico
Queratosis liguenoide.
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Tratamiento
Se inicio acitretina a dosis de 25 mg/dia y dosis mensuales de vitamina D.

Evolucion

El paciente posterior a 2 meses de tratamiento presentd moderada mejoria clinica al examen con aplanamiento
parcial de la lesion. Se decidid mantener tratamiento sistémico y realizar abrasion con laser de CO2, Presentd buena
respuesta clinica, con mejoria progresiva manteniéndose a la fecha con el mismo tratamiento

Comentario

La queratosis liquenoide es una patologia benigna de la piel, ocasionada por alteraciones en la queratinizacion,
caracterizada en su forma clasica por lesion Unica de tipo placa pigmentada, en general menor a1 cm y con frecuente
involucion espontanea’. Ha sido descrita por varios autores como un estadio final de otras lesiones epidérmicas
precursoras como queratosis actinicas, seborreicas, entre otras”. En este caso, la presentacion atipica y persistencia en
el tiempo plantea un reto diagnostico clinico y hacen imprescindible la confirmacion histologica.

Respecto al tratamiento, existe abundante evidencia en la literatura acerca del uso de retinoides sistémicos en el
tratamiento de queratosis liquenoide o el liquen plano, se cree que actlan a través de la activacion de los subtipos del
receptor de acido retinoico, controlando la maduracion epidérmica vy las respuestas inflamatorias cutaneas®.
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Figura1.

Vista frontal. Imagen
clinica de paciente con
queratosis liguenoide
en labio inferior. Placa

eritematoedematosa
de 5x3 cm diametro,
exofitica con areas

blanquecinas y ligera
infiltracion profunda.




Figura 2.

Vista lateral. Imagen
clinica de paciente con
queratosis liguenoide
en labio inferior. Placa

eritematoedematosa
de 5x3 cm diametro,
exofitica con areas

blanquecinas y ligera
infiltracion profunda.
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Anamnesis

Lactante nifa de 2 meses, que acude a Urgencias por crisis de llanto, inquietud, y desde hacia unas horas, edematizacion
junto con cambio en la coloracién del tercer dedo del pie derecho.

La paciente no tenia ningln antecedente de relevancia, personal ni familiar, ni nunca habia presentado otro episodio
previamente.

Exploracion fisica

A la exploracion, la paciente se encontraba quejosa, agitada. En tercer dedo del pie derecho se objetivo una depresion
lineal circunferencial a nivel de la articulacion interfaldngica proximal, junto con edema, eritema y enlentecimiento del
relleno capilar en falange media y distal, como se aprecia en la Figura 1.

Exploraciones complementarias
Se realizd radiografia del pie en el que no se encontraron hallazgos resefables. Se realizd dermatoscopia de la zona de
la depresion lineal, sin observarse ninguin elemento destacable mas alla del eritema y edema.

Diagnédstico
Dada la clinica caracteristica y la evolucion que a continuacion se expone, se realizo el diagndstico de sindrome del
torniquete por cabello.
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Tratamiento

Se realizd una incision corta y profunda perpendicular a la zona de la estrangulacion (depresion circunferencial) v al eje
longitudinal del dedo, con lo que se consiguié romper el cabello causante de la estrangulacion, retirandose mediante
pinzas Adson.

El pelo puede observarse a la dermatoscopia en la Figura 2.

Evolucidén
Tras la retirada del cabello enrollado, la paciente experimentd mejoria del dolor, mientras que la coloracién y relleno
capilar de la extremidad se normalizaron de manera progresiva.

Comentario

El sindrome del torniquete por cabello, es una entidad poco frecuente, que consiste en la estrangulacion de apéndices
acros causada por un cabello u objeto similar, al enrollarse este sobre los primeros de manera generalmente accidental'.
Las localizaciones mas frecuentemente afectadas son los dedos de los pies tercero y cuarto, asi como los genitales
externos: mayormente tronco de pene y prepucio, pero también en los labios y clitoris femeninos.
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Aunque el cuadro clinico es caracteristico, puede confundirse con procesos inflamatorios, infecciosos, o incluso
con abuso infantil?. El reconocimiento precoz es importante, pues la viabilidad de la region interesada depende
del restablecimiento temprano del flujo sanguineo tras la retirada del cuerpo extrafo, pudiendo si no llegar a la
autoamputacion®.

Dicha retirada, puede ser dificultosa debido a la edematizacion perilesional y enclavamiento progresivo del cuerpo
extrafo a consecuencia de la misma. En ocasiones, es necesaria la intervencion quirdrgica, mediante incision
perpendicular al plano cutdneo en el lugar tedrico de presencia del elemento asfictico'. De este modo, la extremidad
queda libre de compresion circunferencial, y se normaliza la perfusion tisular.
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Figura1.

Aspecto de los dedos
L P b ; del pie derecho del

: : lactante, donde se
S ‘ - : ' ; observa depresion

circunferencial a nivel

= : : de la articulacion
interfalangica proximal
del tercer dedo junto a
edematizacién y eritema
de la zona distal a esta.
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Figura 2.

El cabello causante del
torniquete, visto a la
dermatoscopia.
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Anamnesis

Mujer de 30 afos, sin antecedentes de interés, en seguimiento en consultas externas de nuestro servicio desde
2013, donde acudid por placas alopécicas de un afio de evolucion sin otra sintomatologia asociada. Habia realizado
tratamientos previos con infiltraciones de acetdnido de triamcinolona, prednisona 30 mg en pauta descendente, pulsos
de metilprednisolona 125 mg y dexametasona 40 mg cada dos semanas, difenciprona en diferentes concentraciones
semanal, minoxidil 5% topico mafiana y noche, metotrexato 15 mg semanal, hidroxicloroquina 200 mg cada 24 horas,
biotina 20 mg cada 24 horas, ciclosporina 100 mg cada 24 horas, sulfasalazina 500 mg cada 24 horas y acetato de
ciproterona 50 mg cada 24 horas con ausencia de respuesta. Ante el fracaso de los tratamientos previos, en febrero de
2020 inicio tratamiento compasivo con tofacitinib 5 mg cada 12 horas.

Exploracion fisica

A la exploracion inicialmente presentod placas alopécicas de patrén ofiasico en cuero cabelludo con test de traccion
negativo, sin afectacion de cejas y pestafas, que en las sucesivas revisiones se extendieron hasta alcanzar alopecia total
de cuero cabelludo y cejas.
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Exploraciones complementarias

- Tricoscopia: en las placas de alopecia se observaron pelos rotos, pelos peladicos y puntos amarillos, patrén tipico de
alopecia areata.

- Analitica: se realizd un estudio de autoinmunidad, serologias y funcién tiroidea con resultados normales o negativos.

Diagnéstico
Alopecia areata universal.

Tratamiento
Tofacitinib 5 mg cada 12 horas y minoxidil 1 mg cada 24 horas.

Evolucion

La paciente mostro a los 4 meses del inicio del tratamiento con tofacitinib 5 mg/12 h una mejoria importante con inicio
de repoblacion en cejas y pestaias, asi como aparicion de vello en cuero cabelludo (Figura 1). A los 9 meses mostro
una repoblacion total de cejas y cuero cabelludo con pelo oscuro terminal, salvo en zona parietal derecha donde
persistio una zona con menor densidad. En la Ultima revision a los 18 meses, se observo respuesta clinica completa con
repoblacion total de cuero cabelludo, cejas y pestaias (Figura 2). Durante el tratamiento la paciente no mostré ningun
efecto adverso y presentd en todo momento buena tolerancia al tratamiento.
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Comentario™

Presentamos un caso clinico de alopecia areata universal de afos de evolucion y refractaria a multiples lineas de
tratamientos, tanto topicos como sistémicos, con respuesta completa a tofacitinib 5 mg cada 12 horas. Tofacitinib es un
inhibidor de la via de las janus kinasas, las cuales estan implicadas en la patogenia de numerosas dermatosis inflamatorias
como dermatitis atopica, vitiligo, dermatomiositis y también alopecia areata. Actualmente no esta aprobado la indicacion
de jakinibs para el tratamiento de la alopecia areata, pero tras su uso compasivo fuera de ficha técnica se han publicado
casos de respuesta tanto parcial como completa, como es el caso de nuestra paciente.
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Figura1.

Respuesta a los 3 meses
de tratamiento con
tofacitinib 5 mg cada

12 horas.




Figura 2.

Repoblacion total de
cuero cabelludo a los

12 meses de tratamiento
con tofacitinib 5 mg

cada 12 horas.
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Anamnesis

Paciente de 13 meses sin antecedentes de interés en seguimiento en nuestra consulta por hemangioma infantil
perianal (Figura 1) en tratamiento con propranolol oral. A los cuatro meses de inicio de tratamiento la madre consulta
por unas manchas marrones que le han salido a su hija en los dientes y que ella relaciona con el jarabe.

Exploracion fisica
Placas moteadas marrones en dientes incisivos de la arcada superior (Figura 2).

Exploraciones complementarias
No ha precisado.

Diagnéstico
Caries dentales secundarias a tratamiento con propranolol en hemangioma infantil.

Tratamiento
Se recomienda suspender el tratamiento con propranolol y acudir a un odontoélogo para valorar posibles tratamientos.
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Evolucion
La paciente termino el tratamiento con propranolol con muy buena respuesta del hemangioma. En sucesivas visitas
podremos ver la evolucion de las caries dentales.

Comentario

Destacamos un caso de caries dentales en una nifia de 20 meses secundarias al tratamiento con propranolol en jarabe
(Hemangiol®). Este jarabe presenta como excipiente la sacarina', un edulcorante artificial ampliamente usado. Se
han publicado numerosos estudios postulando la gran variedad de efectos tanto positivos como negativos de estas
sustancias en la salud. Si bien los edulcorantes artificiales han demostrado ser menos cariogénicos que la sacarosa tanto
en modelos in vitro? como in vivo en animales®, son también causantes de desmineralizacion del esmalte y promotores
de las caries dentales. En este caso, parece una explicacion razonable de la causa de caries dentales en una nifa de tan
temprana edad la toma diaria de un jarabe que contiene sacarina sodica.
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Figura1.
Hemangioma infantil
perianal tratado con
propranolol oral.
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Figura 2.

Placas moteadas
marrones en dientes
incisivos de la arcada
superior compatibles
con caries dentales.
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Anamnesis

Mujer de 81 afos, con antecedentes de hipertension en tratamiento con amlodipino-olmesartan y céancer de mama
diagnosticado cuatro anos antes habiendo recibido cirugia, radioterapia e inhibidores de la aromatasa (letrozol y
exemestano), tratamiento este Ultimo que continuaba tomando. La paciente referia aparicion de eritema y prurito en la
frente de tres meses de evolucion asociado a engrosamiento lentamente progresivo de la piel de dicha area.

Exploracion fisica
A la exploracion fisica presentaba una placa eritematosa, bien definida, indurada e infiltrada en la region frontal. No se
apreciaron papulas, pustulas ni comedones ni en el area afecta ni en otras regiones faciales (Figura 1).

Exploraciones complementarias

La biopsia punch mostré un infiltrado inflamatorio perivascular superficial y perianexial de predominio linfocitario junto
a ectasia vascular superficial y fibrosis focal intersticial en dermis profunda. Se objetivé la presencia del dcaro Demodex
folliculorum en los foliculos pilosos (Figura 2).

Diagnédstico
Dada la clinica, localizacién y patron histolégico de la lesion, se diagnostico de una variante extremnadamente infrecuente
de rosacea que afecta al area frontal, denominada metofima.
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Tratamiento
Se inicid tratamiento con pimecrolimus tépico 10 mg/g. La paciente rechazo otras opciones de tratamiento.

Evolucién
Tras unos meses de tratamiento, la paciente refirio mejoria parcial de sus lesiones con disminucion del engrosamiento
en la piel de su frente y cese del prurito asociado.

Comentario

Las fimas consisten en engrosamientos localizados de piel facial. EI drea mas frecuentemente afectada es la nariz
(rinofima) pero, de forma menos habitual, también puede aparecer en otras zonas como la barbilla (gnatofima), orejas
(otofima), parpados (blefarofima) o frente (metofima)'. Pueden asociarse a la aparicién de otras formas de rosacea
constituyendo un estadio avanzado de esta entidad o bien presentarse de forma aislada®. Anatomopatoldgicamente,
las lesiones fimatosas traducen edema por inflamacion crénica vy fibrosis de la dermis que ocasiona hipertrofia tisular
que suele acompanfarse de hiperplasia de glandulas sebaceas®. Su diagndstico diferencial incluye la Enfermedad de
Morbihan, que consiste en la aparicion de eritema y edema en los dos tercios superiores del rostro de curso crénico
y recurrente®. El manejo de las fimas incluye metronidazol, doxiciclina, isotretinoina oral, extirpacion quirdrgica y laser
CO2°. En nuestro caso, llama la atencion el desarrollo de esta entidad a pesar de que la paciente estaba en tratamiento
con un inhibidor de la aromatasa que tipicamente ocasiona adelgazamiento de la piel y disminucion del colageno
dérmico. El metofima constituye una forma extremadamente infrecuente de rosdcea con solo dos casos publicados.
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Figura1.

Placa eritematosa y
edematosa en el area
frontal simulando “piel

= D

de naranja”.
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Figura 2.

Biopsia incisional,
hematoxilina eosina 20x,
mostrando piel con leve
infiltrado inflamatorio
perivascular superficial
y perianexial de
predominio linfocitario
con presencia de
Demodex. Asimismo, se
aprecia ectasia vascular
superficial focal y
fibrosis focal intersticial.

) |

/

®
=




Bibliografia

1.

Jansen T, Plewig G. Clinical and histological variants of rhinophyma, including nonsurgical treatment modalities.
Facial Plast Surg FPS. 1998;14(4):241-53. doi:10.1055/s-2008-1064456

. Chan JL, Soliman S, Miner AG, Hughes SM, Cockerell CJ, Perone JB. Metophyma: case report and review of a

rare phyma variant. Dermatol Surg Off Publ Am Soc Dermatol Surg Al. Junio 2011;37(6):867-9. doi:10.1111/j1524-
4725.2011.02023. .x

. de Macedo ACL, Sakai FDP, de Vasconcelos RCF, Duarte AA. Gnatophyma--a rare form of rosacea. An Bras

Dermatol. Diciembre 2012;87(6):903-5. doi:10.1590/S0365-05962012000600014

. Smith LA, Cohen DE. Successful Long-term Use of Oral Isotretinoin for the Management of Morbihan Disease:

A Case Series Report and Review of the Literature. Arch Dermatol. Diciembre 2012;148(12):1395-8. doi:10.1007/
archdermatol.2012.3109

. Rai S, Madan V. Treatment of metophyma with the carbon dioxide laser. Dermatol Surg Off Publ Am Soc

Dermatol Surg Al. Marzo 2012;38(3):513-5. doi:10.1111/.1524-4725.2011.02297.x

Miscelanea

<

®)
S

692


https://doi.org/10.1055/s-2008-1064456
https://doi.org/10.1111/j.1524-4725.2011.02023..x
https://doi.org/10.1111/j.1524-4725.2011.02023..x
https://doi.org/10.1590/S0365-05962012000600014
https://doi.org/10.1001/archdermatol.2012.3109
https://doi.org/10.1001/archdermatol.2012.3109
https://doi.org/10.1111/j.1524-4725.2011.02297.x

Paroniguia cronica en un paciente
con enfermedad de Parkinson

Belén Romero Jiménez
Jorge Roman Sainz

Nicolas Silvestre Torner
Adrian Imberndén Moya




Miscelanea

Anamnesis

Varén de 84 anos, con antecedente de enfermedad de Parkinson avanzada, que acudio a consulta para valoracion de
lesiones cutaneas de dos meses de evoluciéon en regién periungueal de primer dedo de pie izquierdo, intensamente
dolorosa, con mala respuesta tras tratamiento antibiotico topico y oral. Negaba traumatismos previos o clinica sistémica
acompanante.

Exploracion fisica
Enla exploracion dermatoldgica se observaba una ldmina ungueal (LU) engrosada de coloracion amarillenta, con intenso
eritema, edema y supuracion del pliegue ungueal proximal (PUP) (Figura 1), doloroso a la palpacion.

@0 O

Exploraciones complementarias
En la ecografia cutéanea se observd engrosamiento de la LU, disminucion de la distancia entre el origen de la LU y la base
de la falange distal, asi como aumento de la vascularizacion del PUP en modo Doppler (Figura 2).

Diagnéstico
Los hallazgos clinicos y ecograficos son compatibles con una retroniquia, sin antecedente traumatico conocido.

Tratamiento
Bajo bloqueo anestésico digital con mepivacaina al 2%, se realizo avulsion quirtirgica total de la LU. O 9
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Evolucion
El paciente presentd mejoria progresiva de la sintomatologia tras el procedimiento quirlrgico. En el seguimiento
durante el primer afo en consultas de Dermatologia el paciente presento recidivas del cuadro clinico.

Comentario

La retroniquia se debe al enclavamiento de la parte proximal de la LU en el PUP, con la consecuente formacion de 2
o0 mas LU superpuestas bajo el PUP. Se presenta principalmente en el primer dedo del pie de mujeres jévenes como
consecuencia de traumatismos agudos o, mas frecuentemente, tras traumatismos menores repetidos'?. Clinicamente se
presenta con disminucion del crecimiento de la LU, xantoniquia y paroniquia proximal cronica®®. El diagnostico diferencial
debe realizarse con otras causas de paroniquia cronica de origen inflamatorio, infeccioso, tumoral o farmacoldgico*®. La
ecografia cutanea confirma el diagnostico, observando dos o mas LU superpuestas, disminucion de la distancia entre el
origen de la LU y la base de la falange distal, asi como disminucién de la ecogenicidad del lecho y el PUP. En el estudio
Doppler, se ha descrito incremento del flujo sanguineo en el lecho ungueal proximal*®. La avulsion quirirgica de la LU
es considerada el tratamiento de eleccion. En casos leves, puede plantearse el tratamiento con corticoides tépicos de
alta potencia, con resultados variables**’. Presentamos un caso excepcional de retroniquia en el que no se encontraron
desencadenantes traumaticos.
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Figura1.

Imagen clinica.
Engrosamiento y
xantoniquia de la LU
del primer dedo de pie
izquierdo, acompanado
de intenso eritema y
edema del PUP.
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Figura 2.

Imagen ecografica.
Engrosamiento de
la LU y disminucién
de la distancia entre

elorigendelalUy

la base de la falange
distal, con aumento
de flujo vascular en
modo Doppler, en
comparacion con lado
contralateral sano.
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Anamnesis

Mujer de 43 afos que consulta por brotes recurrentes de lesiones en cavidad oral, el mas reciente cinco dias antes
de su asistencia, que tienen lugar desde hace aproximadamente un afo. Las describe como “ampollas de sangre”.
Dichas ampollas aparecen subitamente, y tienden a localizarse en paladar blando, Uvula, mucosa yugal e incluso
orofaringe. No relaciona el inicio de las lesiones con ningun factor desencadenante. Asimismo, niega alteraciones
del estado general u otra sintomatologia relacionada con ellas. Refiere que las ampollas drenan de forma espontanea
poco tiempo después de su presentacion, y el punto sobre el que asientan Unicamente ocasiona moderadas molestias
durante la semana posterior, sin que se puedan identificar Ulceras francas. No observa lesiones adicionales en piel ni
otras mucosas.

Exploracion fisica

En el momento de su valoracion, tras realizarse exploracion completa de todo el tegumento y mucosas, no se evidencian
hallazgos significativos.

La paciente aporta iconografia tomada personalmente en la que se observa una ampolla tensa de contenido hemético
en el lado izquierdo de su mucosa yugal, adyacente a la arcada dentaria inferior (Figura 1).
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Exploraciones complementarias

Se solicita una analitica sanguinea que incluyese hemograma, bioguimica basica (incluyendo glucosa, urea, creatinina,
sodio, potasio y perfil hepatico) y un estudio de la coagulacion, encontrandose todos los parametros estudiados en el
rango de la normalidad.

Diagnéstico
La historia e imagen facilitadas por la paciente sumada a la ausencia de otra semiologia o datos analiticos de enfermedad
ampollosa, hematologica o sistémica permiten establecer un diagnostico clinico de angina bullosa hemorragica.

Tratamiento

Se explica a la paciente su diagndstico y la naturaleza idiopatica, benigna y recurrente del mismo. Dada la relativa
indolencia de la clinica, se recomienda Unicamente uso de enjuagues tras cada comida con colutorio de clorhexidina
durante sus brotes para evitar sobreinfeccion, asi como la evitacion de traumatismos en la medida de lo posible.

Evolucion
Por la benignidad del cuadro no se indica seguimiento periédico a cargo de nuestro servicio.
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Comentario

La angina bullosa hemorragica es una entidad benigna que afecta a la cavidad oral consistente en brotes repentinos de
ampollas de contenido hemorragico que tienden a vaciarse y resolverse en un corto plazo, de una o dos semanas, sin
dejar residuo cicatricial'. Una de las localizaciones preferenciales de estas lesiones es el paladar blando'. Se trata de una
patologia de diagndstico clinico cuyas manifestaciones no son atribuibles a alteraciones hematologicas, enfermedades
ampollosas u otros procesos autoinmunes?®. Algunos de los diagndsticos diferenciables que se podrian plantear frente
a esta entidad son penfigoide de mucosas, eritema multiforme, exantema fijo medicamentoso, dermatosis IgA lineal o
liquen plano ampolloso?. En los ocasionales casos en los que se realizd biopsia, los hallazgos fueron inespecificos vy la
inmunofluorescencia negativa'. Su etiologia es desconocida, aunque existe un desencadenante traumatico en multiples
casos descritos en la literatura, como la ingesta de alimentos de textura dura o la intubacion®. Ademas, algunos trabajos
la vinculan al uso de corticoides inhalados, a la diabetes mellitus o a la hipertension arterial®. Suele debutar a partir de la
cuarta década de la vida sin un predominio claro en cuanto al sexo'.
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Figura1.

lconograffa de la lesion.
Ampolla hematica tensa
en cavidad oral, ubicada
en la mucosa yugal

izquierda.
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Anamnesis
Mujer de 56 afos remitida por la presencia de lesiones verrugosas diseminadas de un afo de evoluciéon. No referia
antecedentes personales de interés y al explorar a la familia apreciamos que su hijo y hermana presentaban lesiones similares.

Exploracion fisica

Destacaban pequefas placas hiperpigmentadas papulosas con aspecto verrugoso diseminadas en region facial y
superficie extensora de extremidades superiores e inferiores (Figura 1). Ademas, se aprecio una lesion crateriforme
de 4 mm de didmetro maximo localizada en el muslo izquierdo y otra similar de 5 mm en tercio inferior de la pierna
izquierda.

Exploraciones complementarias

Se procedio a la extirpacion quirtirgica de ambas lesiones confirmando el estudio histolégico el diagndstico de sospecha
de carcinomas epidermoides microinfiltrantes bien diferenciados.

Se realizd biopsia de una de las lesiones cutdneas demostrando el estudio histolégico cambios sugestivos de
infeccion por el virus del papiloma humano (Figura 2) (acantosis con hiperqueratosis, desorganizacion madurativa
con paraqueratosis, atipia leve, coilocitos). El estudio inmunologico por hibridacion in situ para el virus del papiloma
resultd negativo (debido a que estas pruebas detectan el serotipo alfa de este virus, y las lesiones de esta patologia son
producidas por el serotipo beta).

La analitica sanguinea no mostré alteraciones significativas ni inmunosupresion.
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Diagnéstico

Reuniendo todos los datos anteriores (lesiones verrugosas generalizadas, antecedentes familiares de lesiones similares,
carcinomas epidermoides extirpados y lesiones anatomopatoldgicas compatibles con infeccion por el virus del
papiloma humano), se llega al diagnodstico de sospecha de epidermodisplasia verruciforme.

Tratamiento
Se recomendo fotoproteccion vy se inicio acitretina a dosis de 0,5 mg/kg diario.

Evolucién
La paciente toleré adecuadamente el tratamiento con acitretina y disminuyeron en tamafio y nimero las lesiones. Hasta
el momento actual no ha desarrollado nuevas lesiones neoplasicas.

Comentario

La epidermodisplasia verruciforme es una enfermedad de baja prevalencia que se caracteriza por el desarrollo de
verrugas planas y lesiones similares a pitiriasis versicolor!, asociadas al serotipo beta del virus del papiloma humano?.
Se trata de una entidad poco referida con apenas 500 casos descritos en la literatura®4. Hay una forma hereditaria
autosémica regresiva, mas frecuente, y otra adquirida por inmunodepresién®.
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El diagnostico de sospecha es clinico y el definitivo se establece por demostracién histologica de lesiones provocadas
por el virus del papiloma humano, demostracion inmunologica de la presencia del mismo o deteccion molecular
de la mutacién causante de la enfermedad (mutacion EVERT/TMC6 o EVER2/TMCS8, cromosoma 17g25.3). Es vital el
diagnostico y tratamiento precoz, evitando la progresion a carcinomas epidermoides avanzados. La fotoproteccion
exhaustiva es el pilar fundamental del tratamiento y se han descrito resultados variables con acitretina oral, tratamientos
topicos como imiquimod o 5-fluoruracilo y terapia fotodinamica®.
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Figura1.
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y de aspecto verrugoso
localizadas en muslo
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Anamnesis

Mujer de 24 afos, sin antecedentes patoldgicos de interés, que consulté por la presencia de una lesién nodular localizada
en la mandibula izquierda, de 1 afo de evolucion. Previamente habia presentado 3 episodios inflamatorios con
enrojecimiento, dolor y salida de material purulento por dicha lesion, por los que habia recibido tratamiento antibidtico.
La paciente referia episodios de dolor repentino en la region molar inferior izquierda, asi como empeoramiento con la
ingesta de alimentos frios.

Exploracion fisica

A la exploracion se evidencid una depresion cutanea de 5x5 mm en borde mandibular izquierdo con un nddulo central
con orificio de salida no productivo en el momento de la exploracion (Figura 1). La lesiéon estaba adherida a planos
profundos. Presentaba mala higiene bucal con multiples caries en molares mandibulares izquierdos, con un absceso en
dicha region y una severa caries en primer molar mandibular izquierdo, junto con inflamacion de las encias adyacentes.

Exploraciones complementarias

Se realizd ecografia en la que se aprecio una banda hipoecogénica con refuerzo hiperecogénico en todo el trayecto
desde la lesiéon cutdnea exterior hasta el dpice molar de la pieza dentaria nimero 36.

Se solicitd una ortopantomografia en la que se observaron imagenes radiollicidas en la arcada dental inferior izquierda,
compatibles con proceso periapical infeccioso (Figura 2).
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Diagnéstico
Fistula odontogénica.

Tratamiento

En primera instancia recibid 3 pautas de tratamiento antibiético diferentes (cefuroxima oral, mupirocina topica vy
amoxicilina/clavulanico oral) con resolucién de los episodios supurativos. Sin embargo, el trayecto fistuloso persistia por
lo que fue derivada de forma preferente a consultas de cirugia maxilofacial, quienes practicaron multiples exodoncias
de piezas dentales mandibulares izquierdas (35, 36 y 37) y curetaje endobucal. Se insistié en reforzar medidas higiénicas
orales.

Evolucion

Los episodios de drenaje purulento se resolvieron con las pautas antibioticas recibidas. En las 3 semanas posteriores
a la realizacion de las exodoncias se produjo resolucion del trayecto fistuloso, con cierre completo del orifico de salida
cutaneo. Actualmente continua en seguimiento clinico y no ha presentado recidivas.

Comentario™
Las fistulas odontogénicas son conexiones andmalas infrecuentes originadas a partir de procesos infecciosos cronicos
en la mucosa oral que comunican los apices radiculares con la superficie cutéanea facial o cervical. Generalmente
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aparecen en adultos de edad media con higiene oral deficiente. Surgen mayoritariamente en los molares mandibulares,
por lo que, es muy frecuente que la fistula termine drenando en la region submandibular o submetoniana. El diagnostico
se basa en la exploracion fisica y las pruebas complementarias, como la ortopantomografia o la ecografia. Un porcentaje
considerable de los pacientes no presentan sintomatologia alguna en la cavidad oral, lo que puede provocar retrasos
en el diagnostico. A menudo, reciben multiples tandas de tratamiento antibiotico con recidivas frecuentes. Por ello, es
fundamental la exploracién de la cavidad bucal. La exodoncia de las piezas dentales afectas puede ayudar a resolver el
proceso, aungue en ocasiones se requiere la realizaciéon de una fistulectomia. Tras instaurar el tratamiento adecuado, la
mayoria de fistulas cierran en las primeras 3 semanas. El diagndstico diferencial incluye lesiones traumaticas, granuloma
piogénico, quistes epidérmicos, neoplasias, tuberculosis cuténea y linfadenitis supurativa, entre otras.
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Figura1.

Depresion cutanea con
orificio de salida de la
fistula odontogénica
en region mandibular
izquierda.
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Figura 2.
Ortopantomografia
previa a la intervencion
quirdrgica con
presencia de imagen
radioliicida asociada
en el primer molar
mandibular izquierdo.
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Anamnesis

Paciente mujer de 73 afios que consultod por la aparicion de papulas de dos afos de evolucion, ligeramente pruriginosas
y de coloracién amarilloblanquecina ocupando toda la circunferencia cervical. Entre sus antecedentes personales
destacaban un cuadro ansiosodepresivo, asma bronquial que controlaba con broncodilatadores y habia sido
histerectomizada por polipos endometriales.

Exploracion fisica

En el examen fisico se observo la presencia de multiples papulas no foliculares milimétricas, agrupadas y dando un
aspecto en empedrado; de tonalidad amarillenta localizadas en el cuello, predominantemente en las caras laterales
(Figura 1). No se objetivaron lesiones en la region supraclavicular ni en las axilas.

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia cutéanea que reveld un adelgazamiento de la epidermis, infiltrado linfocitico perivascular superficial,
incontinencia pigmentaria y disminucion de fibras elasticas en dermis papilar junto con edema intersticial y desorden de
las fibras coldgenas en dermis reticular. No se observaron depdsitos de mucina ni célcicos.

Se solicitd también una analitica completa con hemograma, bioquimica y perfil lipidico en la que no se encontraron
alteraciones.
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Diagnéstico
Dado el contexto clinico, estos hallazgos histolégicos sugieren el diagndstico de elastdlisis de dermis papilar similar a
pseudoxantoma elastico.

Tratamiento
Hasta el momento no se ha descrito ninguin tratamiento efectivo para este trastorno. En nuestro caso se recomendd
aplicar emolientes diarios.

Evolucién
Se obtuvo una muy discreta mejoria sintomatica sin cambios en la exploracion fisica en la reevaluacion a los dos meses.
Posteriormente se perdio el seguimiento de esta paciente.

Comentario

La elastolisis de dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico es una entidad poco frecuente que afecta mas a mujeres
entre la 62y 82 década de la vida'. De etiopatogenia desconocida, se ha sugerido que la radiacion ultravioleta desempefia un
papel causal; aunque es poco probable que sea suficiente por si sola. Su clinica se caracteriza por papulas que habitualmente
miden de 2 a 4 mm de didmetro, no son foliculares y tienen un color amarillento o carnoso. Se suelen disponer de manera
simétrica formando grandes placas con aspecto de empedrado en las areas laterocervicales, como sucede en nuestro caso.
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Es frecuente la afectacion de la zona supraclavicular, aunque también se ha descrito la afectacién de caras flexoras
de antebrazos y de axilas. Histolégicamente, se observa en la dermis papilar una pérdida total o parcial de las fibras
elasticas'. La epidermis es normal o atrofica y no se observan calcificaciones dérmicas como en el pseudoxantoma
elastico. Este trastorno no se considera relacionado con patologia sistémica por lo que no se necesitan otras estudios?®.
La importancia de esta entidad radica en sus diagnosticos diferenciales, entre el que se encuentra por su aspecto
clinico, el pseudoxantoma eldstico (con importantes implicaciones prondsticas) y la elastolisis de la dermis media.
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Figura1.

Papulas milimétricas

no foliculares y no
inflamatorias en el lateral
del cuello.
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Anamnesis

Varén de 64 afios entre cuyos antecedentes personales presentaba hipertension arterial e hipotiroidismo de afos de
evolucion, por lo que estaba en tratamiento con imidapril y Eutirox®. Entre sus antecedes familiares destacaba padre
afecto de psoriasis en placas de mas de 40 afos de evolucion.

Consulta en nuestro servicio por cuadro de lesiones eritematosas, generalizadas, con afeccion inicial en cara y V
del escote pero que fueron extendiéndose de forma craneocaudal llegando a afectar en Ultima instancia a los pies,
pruriginosas de un mes de evolucion.

Consulto por primera vez hace dos semanas en Urgencias donde pautaron tratamiento con corticoides topicos y orales
a dosis altas con empeoramiento de las lesiones, motivo por el que fue ingresado en nuestro servicio.

Interrogando refiere que nunca antes habia tenido lesiones similares ni problemas dermatologicos. No referia fiebre ni
otra sintomatologia sistémica. Negaba viajes recientes ni contacto con animales.

Exploracion fisica

Se apreciaban placas eritematodescamativas de color rojo-naranja que se unen y dejan areas focales redondas bien
delimitadas de piel normal o sana (islas de piel no afectada) con distribucion craneocaudal (Figura 1). Queratodermia
palmoplantar descamativa y brillante de tonalidad anaranjada (Figura 2A y B). Papulas foliculares a nivel de codos,
rodillas y dorso de dedos (Figura 2C y D). Minima afectacion ungueal. No afectacion de mucosas.
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Exploraciones complementarias

Se solicito laboratorio de rutina incluyendo funcién hepatica, renal sin alteraciones. Las serologias para VIH, VHB, VHC
fueron negativas y el perfil de autoinmunidad (ANA, ENA, ANCA, anticardiolipina, antiB2 GP1, anticoagulante lUpico) fue
normal. Proteinograma sin hallazgos.

Se realizd un TAC corporal total a descartar neoplasias ocultas, sin alteraciones significativas.

Se procedid a una toma de biopsia cutdnea para estudio anatomopatologico e inmunofluorescencia que reveld una
hiperqueratosis con ortoqueratosis, focos de paraqueratosis en sentido vertical y horizontal, dilatacion de ostium folicular
y materiales ortoqueratosicos en su interior. En dermis papilar, leve infiltrado inflamatorio linfornonocitario perivascular.

Diagnédstico
Pitiriasis rubra pilaris eritrodérmica.

Tratamiento

Se pauto tratamiento con acitretina 25 mg al dia. Se insistio en la necesidad de evitar exposicion solar intensa, asi como
fotoproteccion estricta. Evitar la ingesta de alcohol, asi como dieta equilibrada evitando consumo excesivo de grasas
saturadas. En zonas de mayor hiperqueratosis se pautd vaselina a diario.
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Evolucion

A'los 6 meses de iniciar el tratamiento se consiguio un aclaramiento de mas del 80 % de las lesiones con buena tolerancia
y adherencia al tratamiento. Negaba efectos secundarios de la medicacion excepto cierta xerosis cutanea, no limitante.
Se realizd un control bimensual a través de analiticas sanguineas vigilando el perfil hepatico v lipidico, sin alteraciones.

Comentario

La pitiriasis rubra pilar (PRP) es una enfermedad papuloescamosa poco frecuente, de causa desconocida y de gravedad
variable cuyas manifestaciones clinicas son muy heterogéneas'. Encontramos cinco tipos segin edad de inicio y
caracteristicas clinicas, siendo la tipo | (clasica del adulto) la responsable de hasta un 50% de los casos?.

Clinicamente es tipica la hiperqueratosis folicular sobre areas perifoliculares eritematosas??. También se observan placas
eritematoescamosas de color rojo-naranja que se unen y dejan areas focales redondas bien delimitadas de piel sana
(islas de piel no afectada). Es frecuente la queratodermia palmoplantar, descamativa y brillante, asi como las alteraciones
ungueales'. Con respecto a la evolucion, la PRP se considera una enfermedad autolimitada, con una resolucion del 80%
de los casos en los 3 primeros afios. Sin embargo, algunos casos son mas permanentes e incluso pueden avanzar hacia
un estado eritrodérmico, como nuestro paciente®. En relacion al tratamiento, los retinoides sistémicos se consideran de
primera linea. El mas usado es acitretina, con buenos resultados de aclaramiento a los 3-6 meses. El metotrexato es de
segunda linea, tanto en monoterapia como afiadido al retinoide sistémico y debido a sus altos costos y evidencia clinica
aun limitada, se han dejado los agentes bioldgicos como tercera linea del tratamiento'®4.

@0 O

14

De la cabeza a los pies...

728



14
Misceldnea

Figura1.

Placas eritematoescamosas de color rojo-
naranja que se unen y dejan areas focales
redondas bien delimitadas de piel sana
(islas de piel no afectada).
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Figura 2.
Queratodermia palmar
(A) y plantar (B). Papulas

foliculares en codos (C)
y rodillas (D).
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Anamnesis

Paciente varon de 4 afos, nacido a término tras embarazo bien controlado, correctamente vacunado, sin antecedentes
personales de interés. Acude a Urgencias dermatologicas con lesiones cutaneas de 3 semanas de evolucion, que
comenzaron en el torax y se han ido extendiendo posteriormente a toda la superficie cutanea. No son pruriginosas,
aunqgue le molestan con el sol. No se asocia al inicio de ninguin farmaco. No ha presentado tos, mucosidad, fiebre ni otros
sintomas sistemicos.

Exploracion fisica

Presenta de forma generalizada, con respeto palmo-plantar, papulas eritematosas descamativas, asi como papulas con
costra central queratdsica-hemorragica. Las lesiones tienen distintos estadios evolutivos y algunas tienen descamacion
central que a la presiéon tangencial descaman “en oblea”. Afectada también la cara. No vesiculas o ampollas. Mucosas
sin lesiones (Figuras 1y 2).

Exploraciones complementarias
Hemograma y tirotropina normales. Proteinas séricas normales. Se solicitaron inmunoglobulinas, con resultados de IgM
e IgG en el perfil bajo de la normalidad e IgA dentro de intervalo de normalidad.

Diagnédstico
Pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA).
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Tratamiento

Se explica naturaleza probable del cuadro. Planteamos iniciar tratamiento con:

- Eritromicina. Pesa 20 kg. La dosis seria de 200 mg cada 6 horas, el equivalente a 2 ml de la suspension 500 mg/5 ml
cada 6 horas.

« Hidratacion cutédnea abundante.

- No tiene picor, asi que no pautamos antihistaminicos.

+ Helioterapia moderada.

Se cita para revision en consulta de Dermatologia Pediatrica en 2 semanas.

Evolucion

Dos semanas después se revisa al paciente en consultas de Dermatologia Pediatrica. Se observa una mejora radical
con el tratamiento prescrito, aunque persisten algunas lesiones. Mantiene buen estado general, se palpa una pequefa
adenopatia cervical izquierda y en axila derecha. Numerosas lesiones hiperpigmentadas posinflamatorias. Persisten
pequefas papulas eriematodescamativas y algunas con costra delgada adherida en torax y extremidades no lesiones
en zona facial ni espalda. Se mantiene eritromicina con la misma posologia un mes mas. En la siguiente revision, se
observa resolucion del caso, quedando dos cicatrices lenticulares atréficas en region temporal izquierda y vacio costal
derecho, donde presentd dos lesiones costrosas de mayor tamano. Se recomendaron al alta: control por su pediatra,
cuidados generales de la piel y proteccion para las cicatrices.
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Comentario'?

Se considera que la pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA) es trastorno linfoproliferativo de los linfocitos T,
clasicamente clasificado en el grupo de las “parapsoriasis”. Es mas frecuente en nifios varones, como en nuestro caso,
y no se conoce la etiologia, aunque se cree que puede deberse a una respuesta a antigenos extranos. En nuestro
caso no hemos encontrado ninguin desencadenante que explicara la enfermedad, pero si las lesiones tipicas: lesiones
que forman costras y/o Ulceras y que, generalmente, se resuelven en semanas dejando pigmentacion residual, sin ser
frecuentes los sintomas sistémicos, no presentes en el caso. En nifios de esta edad es importante realizar el diagnostico
diferencial con la varicela, pero debemos descartar otras entidades como papulosis linfomatoide (presenta linfocitos
CD30+), vasculitis o reacciones medicamentosas. Carecemos de tratamientos con alto nivel de evidencia. Nosotros
optamos por eritromicina, preferible a las tetraciclinas en nifos, que se usa mas por sus propiedades antinflamatorias
que por su efecto antibiodtico. Otra opcién de similar evidencia son los corticosteroides topicos.
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Figura1.

Papulas eritematodescamativas
generalizadas en tronco y extremidades,
algunas, con costra central queratosica-
hemorragica, en distintos estadios
evolutivos, tipicas de la pitiriasis
liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA).
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Figura 2.

Lesiones a mas aumento que en la Figura 1, localizadas en
miembros inferiores. Observamos algunas lesiones que
recuerdan a vesiculas con el techo denudado. Se observan
lesiones mas negruzcas y costrosas, que curaron con
mayor hipopigmentacion residual.
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Anamnesis

Adolescente de 14 afios que acude a consulta por la presencia de maculas reticuladas marronaceas en ambas axilas y
region inframaria de meses de evolucion. Las lesiones son asintomaticas con diagnoéstico previo de pitiriasis versicolor
habiendo sido tratadas con antifungicos topicos (sertaconazol topico dos veces al dia durante un mes) sin mejoria
clinica.

Exploracion fisica
Maculas-pdpulas 3-4 mm marronaceas y reticuladas en region inframaria y axilas sin descamacion que tienden a confluir
en la zona central (Figura 1).

Exploraciones complementarias
Cultivo de hongos negativo.

Diagnostico
Papilomatosis reticulada y confluente de Gougerot Carteaud.

Tratamiento
Minociclina 100 mg 1 comprimido cada 24 horas.
Tacrolimus 0,1% pomada 1 vez al dia en las lesiones.
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Evolucion
Tras dos meses y medio de tratamiento las lesiones han desaparecido.

Comentario

La papilomatosis confluente y reticulada es una dermatosis poco frecuente y de dificil diagnostico. Comienza de forma
caracteristica en la pubertad afectando con una mayor frecuencia a mujeres jovenes que a hombres. Habitualmente se
confunde con la pitiriasis versicolor de ahi la necesidad de tener una alta sospecha clinica. La minociclina o doxiciclina
oral suelen producir un porcentaje de éxito superior al 50% en dosis de 100 mg/dia y conducen como en nuestro caso
a la resolucion rapida de las lesiones en <3 meses'? (Figura 2). Aunque el mecanismo de accion de las tetraciclinas vy el
tacrolimus en esta enfermedad es desconocido, se cree que su accion antiproliferativa y antiinflamatoria podria tener
un papel importante. Sin embargo, su tratamiento resulta en muchos casos frustrante debido a que puede que no
responda a las medidas terapéuticas o que recidive tras la interrupcion del mismo.
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Figura1.

Multiples maculo-
papulas finas e
hiperpigmentadas en
axilas y zona inframaria
que se han unido en

la zona central y han
adoptado un patrén

reticulado en la periferia.
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Figura 2.

Desaparicion de las
lesiones tras tratamiento
con minociclina 100 mg
y tacrélimus 0,1% topico.
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Anamnesis

Varon de 17 afos, de profesion violinista, remitido a consultas de Dermatologia por tumefaccion persistente de varios
dedos de ambas manos. El paciente nego la presencia de dolor, rigidez o pérdida de funcionalidad de las articulaciones.
Tampoco referia ningln antecedente médico personal o familiar de interés.

Exploracion fisica

Se observo una tumefaccion, bilateral y simétrica, limitada a las caras laterales de las articulaciones interfalangicas
proximales del segundo al cuarto dedo de ambas manos (Figura 1). Los dedos de los pies no presentaban ninguna
alteracion.

Exploraciones complementarias

Se realizo un analisis de sangre que incluyd hemograma, bioquimica basica, reactantes de fase aguda, factor reumatoide
(FR), anticuerpo antipéptido ciclico citrulinado (anti-CCP) y anticuerpos antinucleares (ANA), sin encontrar ningun
hallazgo relevante. En la radiografia simple de manos no se objetivaron alteraciones articulares ni dseas (Figura 2).
También se realizé una ecografia que descarto la presencia de liquido a nivel de las articulaciones interfalangicas.

Diagnédstico
Paquidermodactilia.
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Tratamiento
Se explico la naturaleza benigna del proceso y se decidié mantener una actitud expectante.

Evolucion

El paciente ha acudido a las sucesivas visitas de seguimiento sin presentar cambios en la clinica y ha negado la aparicion
de dolor, inflamacién o pérdida de funcionalidad de las articulaciones, por lo que se ha mantenido una conducta
expectante hasta el momento.

Comentario

La paquidermodactilia es una forma poco frecuente de fibromatosis digital, que aparece sobre todo en varones
adolescentes. Se caracterizada por la tumefaccion de los tejidos blandos de las caras laterales de los dedos de las
manos, que generalmente afecta a la zona de las articulaciones interfalangicas proximales del segundo al cuarto dedo.
Su etiologia no es bien conocida, aunque se ha relacionado con microtraumatismos repetitivos en informaticos y
musicos'. El principal diagnostico diferencial es la artritis idiopatica juvenil (AlJ) y otras formas de artritis inflamatorias,
que deben descartarse mediante radiografia de huesos de las manos y analisis de sangre que incluyan marcadores de
inflamacion, FR, anti-CCP y ANA. La paquidermodactilia es una entidad benigna, que no producen dolor ni alteracion de
la funcionalidad articular, por lo que no requiere ningun tratamiento?.
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Figura1.

Tumefaccién simétrica
de la cara lateral de los
dedos de ambas manos.




Radiograffa
anteroposterior simple
de manos en la que no
se objetivan alteraciones

articulares ni 6seas.
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Anamnesis

Paciente varén de 56 afios, con antecedentes de dislipemia, obesidad grado 2 v rinitis alérgica, en tratamiento con
salbutamol y antihistaminicos a demanda. Ingresa en la UCI de nuestro hospital por insuficiencia respiratoria secundaria
a neumonia bilateral por SARS-CoV-2. Durante dicho ingreso presenta como complicaciones tromboembolismo
pulmonar bilateral, aspergilosis broncopulmonar invasiva y shock séptico por Pseudomonas aeruginosa, por los que
recibe multiples farmacos (analgésicos, antiinflamatorios, relajantes musculares, antibidticos de diversas familias,
antihipertensivos...).

El equipo de Dermatologia es avisado por angioedema facial y lingual objetivado tras vuelta a decubito supino tras
tiempo en pronacion, con oclusion completa de la via aérea que precisa traqueostomia. El paciente no habia tenido
episodios previos y tampoco constaba historia familiar de angioedema recurrente.

El cuadro era refractario a tratamiento con corticoides, antihistaminicos, icatibant y C1 inhibidor (pautados por
Alergologia, que ademas habia retirado farmacos sospechosos).

Exploracion fisica

Macroglosia marcada, con protrusion de la lengua fuera de cavidad oral (Figura 1). En su superficie, lado izquierdo,
erosion superficial de morfologia triangular, con bordes eritematosos. En zona inferior, coincidiendo con apoyo en
arcada dentaria inferior, Ulcera superficial lineal. Edema de parpados. Erosiones cubiertas por costra en parpado superior
izquierdo y ceja derecha (Figura 2).
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Exploraciones complementarias

Ante el cuadro presentado y con el antecedente de tromboembolismo pulmonar, se solicita TC de cuello, en el que
se observa aumento de partes blandas y engrosamiento difuso de las estructuras de los espacios mucoso faringeo
y retrofaringe vy laringe con colapso de la via aérea, sin evidencia de complicacién vascular, absceso o hematoma.
Prosiguiendo el estudio de macroglosia, se solicita proteinograma, IgE total, ECA, ANA, C3, C4, Clinhibidor funcional,
Cla, TSH, serologias para VHB, VHC, sifilis y VIH, IGRA y sistematico de orina con cuantificacion de proteinuria, siendo
todos los estudios negativos. Asimismo, se toman muestras de lesiones de la lengua y erosiones de las cejas para PCR
de virus y cultivo, que resultan negativos.

Diagnédstico

Dada la negatividad de todos los estudios realizados y la mejoria del cuadro tras la realizacion de balances negativos,
se concluye macroglosia por sobrecarga hidrica, posicion de prono prolongada junto con dudoso componente
compartimental.

Tratamiento
El cuadro presentado resulto refractario a la administracion de corticoides, antihistaminicos, icatibant y C1 inhibidor.
Posteriormente, aplicacion de cuidados locales y saliva artificial.
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Evolucion

La macroglosia y el aumento de partes blandas de via aérea superior mejoraron de forma espontanea con manejo
conservador, junto con la disminucion de la fluidoterapia intensiva y la realizacion de balances negativos. Resolucion
completa del cuadro a los 25 dias.

Comentario'°

Ante la presencia de macroglosia de reciente aparicion en un paciente ingresado en Cuidados Intensivos, una de las
primeras posibilidades diagnodsticas fue angioedema inducido por farmacos (especialmente tras el inicio de AINE vy
antibioticos). Dada la refractariedad a corticoides y antihistaminicos, se descartd este diagndstico, asi como el de
angioedema histaminérgico idiopatico. Por otro lado, el TC no mostré causa estructural (hematoma, trombo, absceso,
masa) que justificara el edema de partes blandas.

Se descartaron de forma razonable otras causas menos esperables de macroglosia, como angioedema hereditario por
disfuncion de C1 inhibidor, angioedema hereditario con niveles normales de C1 inhibidor, amiloidosis AL, alteracion en
funcion tiroidea u origen infeccioso.

Asi, dada la negatividad de los diversos estudios y la mejoria progresiva del cuadro con manejo conservador, disminucion
de la fluidoterapia intensiva y la obtencion de balances negativos, se concluyd que el diagnostico mas probable era
angioedema facial y macroglosia por prono y sobrecarga hidrica.
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En la literatura hay publicados casos de macroglosia de aparicién aguda en pacientes sometidos a procedimientos
quirdrgicos prolongados en posicién de prono (i.e. cirugia de raquis). EIl mecanismo subyacente es poco conocido, pero
se ha propuesto como fisiopatologia del proceso la obstruccién mecanica del flujo sanguineo vy linfatico a nivel local,
con componente de dafo por isquemia-reperfusion. Para su manejo, se han ensayado diferentes vendajes compresivos
de lalengua, con resultados dispares. Por otro lado, se han descrito manifestaciones orales relacionadas con la infeccion
por COVID-19, como papilitis ligual transitoria, glositis con depapilacion en parches o edema lingual, por lo que, ademas
de la afectacion por el prono prolongado, es posible que parte del cuadro esté relacionado con el SARS-CoV-2.
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Figura1.

A) Macroglosia.
B) Edema facial y
palpebral.
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Figura 2.

TC de cuello, mostrando
aumento de tamafio de la
lengua y partes blandas, con
colapso completo de la via
aérea.
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Anamnesis

Varon de 51 afios que consulta por un sarpullido de 6 afios de evolucién en brazos y muslos. Refiere que es permanente
pero ocasionalmente empeora. No lo relaciona con ningun factor desencadenante, tampoco ha realizado o aplicado
tratamientos. Ademas, cuenta que presenta brotes de lesiones vesiculosas muy pruriginosas en los dedos de las manos.
El paciente trabaja en limpieza, maneja cemento y colas de manera habitual. En cuanto a sus antecedentes personales,
es diabético tipo 2 a tratamiento con metformina. Niega antecedentes dermatologicos de interés y no presenta alergias
medicamentosas conocidas.

Enla primera visita, se evidencian placas eritematodescamativas de aspecto eccematoso en muslos, y papulas violaceas
erosionadas de tipo prurigo en brazos. No se aprecian lesiones en manos. Con la sospecha inicial de xerosis y eccema
dishidrético se pautan corticoides tépicos y antihistamincos, y se solicitan pruebas epicutaneas para descartar una
dermatitis alérgica de contacto, siendo los resultados negativos.

Pasados 6 meses, el paciente acude a revision refiriendo que las lesiones persisten y han aparecido otras nuevas en
manos, pies y abdomen.

Exploracion fisica

Con distribucion bilateral y simétrica, se evidencian en raiz de muslos papulas eritematoviolaceas, hiperqueratosicas
y descamativas, de patron reticular. Algunas de ellas convergen formando placas (Figura 1). En palmas de manos
presenta papulas puntiformes hiperqueratosicas. En dorso de pies y region periumbilical, placas queratdsicas que no se
evidenciaban en consultas previas. No presenta afectacion ungueal ni de mucosas.
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Exploraciones complementarias

El aspecto reticulado vy el curso persistente hacen plantearse otros diagnoésticos diferenciales, por lo que se decide
realizar biopsia cutanea. En el examen histologico se objetiva una ligera hiperqueratosis ortoqueratosica y focos de
hipergranulosis. En la union dermoepidérmcia, se advierte un infiltrado de predominio linfoide con linfocitos pequefos
no atipicos, que se encuentran dafando en varios puntos la capa basal. Se observan ocasionales queratinocitos
disqueratosicos. La tincion de PAS es negativa.

Se solicita analisis de sangre con serologias, proteinograma, inmunoglobulinas y perfil tiroideo, asi como analisis de
orina, no encontrandose hallazgos relevantes.

Diagnédstico
Queratosis liquenoide cronica.

Tratamiento
Se pauta tratamiento con retinoides orales (acitretina 25 mg diarios) durante 8 meses. También se plantea como
alternativa terapéutica la fototerapia, pero el paciente rechaza esta opcion.
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Evolucion

El paciente niega mejoria. En la exploracion fisica persisten las lesiones, aunque mas aplanadas que en visitas previas. Se
decide suspender tratamiento sistémico y mantener Unicamente emolientes, ya que el beneficio objetivado es escaso
y el paciente asi lo desea.

Comentario™™

La queratosis liquenoide cronica es una entidad infrecuente caracterizada por pépulas queratésicas y descamativas
distribuidas con patrén reticular en tronco y extremidades. Suelen ser asintomaticas o ligeramente pruriginosas. Se ha
descrito afectacion facial similar a la dermatitis seborreica. Otras manifestaciones son la queratodermia palmoplantar, la
afectacion de mucosas y la distrofia ungueal.

Suele aparecer entre los 30 y los 50 anos, siendo algo mas frecuente en el sexo masculino. Se considera una enfermedad
persistente y adquirida, aungue se han descrito casos de asociacion familiar en nifios.

El diagndstico se basa en la historia clinica y la biopsia cutédnea. Se ha asociado con glomerulonefritis, enfermedades
linfoproliferativas, hipotiroidismo y hepatitis cronica, por lo que deben descartarse con estudios analiticos de sangre y
orina.

Los tratamientos topicos no suelen ser eficaces. Las mejores alternativas terapéuticas son los retinoides orales vy la
fototerapia.

Ante lesiones similares al liquen plano y a la dermatitis seborreica que no responden al tratamiento, debe considerarse
esta entidad en el diagnéstico diferencial.
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Figura1.

Papulas queratdsicas
y descamativas
distribuidas con patron
reticular en raiz de
muslo izquierdo.
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Anamnesis

Mujer de 66 afos, sin antecedentes personales de interés, que consultaba por lesiones ligeramente pruriginosas
localizadas en regién cervical posterior, de un afno de evolucion. No presentaba ninguna otra sintomatologia ni lo
asociaba a ningun factor desencadenante. Ningiin miembro de la familia presentaba esta clinica similar.

Exploracion fisica

Se observaban multiples papulas blanquecinas, firmes, de 1-2 mm, no foliculares, algunas de ellas agrupadas. Se
localizaban de manera simétrica en la parte posterior y lateral de cuello y nuca (Figura 1). No presentaba ninguna otra
lesion cutdnea ni mucosa.

Exploraciones complementarias

A la dermatoscopia, se objetivaban papulas con patron homogéneo blanquecino y algun vaso fino corto aislado.

Se realizé una analitica, con hemograma, perfil renal, hepatico e iones normales, aunque con ligera hipertrigliceridemia.
Se llevo a cabo una biopsia cutéanea que mostrd una proliferacion colagena de tractos gruesos (Figura 2). Las fibras
elasticas se encontraban presentes en dermis superficial y media, no mineralizadas, aunque acortadas.

Diagnédstico
Papulosis fibroelastolitica del cuello (papulosis fibrosa blanca del cuello).
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Tratamiento
Inicialmente se indico tratamiento con metilprednisolona solucién, una vez al dia durante 10 dias, que consiguié disminuir
el prurito, aunque sin cambios en las papulas. Luego se optd por tretinoina 0,25 mg/g una vez al dia durante 2 meses.

Evolucion
Las lesiones se mantuvieron estables vy, ante la ausencia de sintomatologia y benignidad de las lesiones, la paciente
prefirio no realizar ningun otro tratamiento.

Comentario

La papulosis fibroelastolitica del cuello define un grupo de lesiones adquiridas, asintomaticas, localizadas en cuello
y nuca. Dicho término se ha propuesto para agrupar dos entidades descritas, la “papulosis fibrosa blanca del cuello
(PFBC)"y la “elastolisis dérmica papilar similar al pseudoxantoma elastico (EDP-PX)”, ya que se ha observado que ambas
son variantes dentro de un mismo espectro patoldgico'. Clinicamente, se presenta como papulas blancoamarillentas de
distribucion simétrica en los laterales de cuello y nuca, pudiendo ser de tacto mas blando y caracter confluente (EDP-PX)
o tacto duro y no confluyente (PFBC). La mayoria de los casos se han descrito en mujeres de mediana edad. Aunque la
etiologia es desconocida, se ha relacionado con el envejecimiento cutaneo. Histopatologicamente, se caracteriza por
distintas combinaciones de elastdlisis de la dermis papilar (completa o incompleta) con un engrosamiento de las fibras
de colageno de intensidad variable?. Es importante conocer esta entidad dada su similitud clinica con el pxeudoxantoma
elastico, pero, a diferencia de este, su prondstico es bueno y no se asocia a patologia cardiaca ni oftalmologica®.
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Figura1.

Papulas blanguecino-
amarillentas, firmes, no
foliculares, agrupadas

en los laterales del
cuello.
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Figura 2.
Engrosamiento de las
fibras de colageno en
dermis. Hematoxilina-
eosina x10.
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Anamnesis

Mujer de 17 afos, sin antecedentes de interés, que consulta por lesion en pezon izquierdo de tres meses
de evolucion, con prurito moderado asociado. Niega traumatismos o aplicacion de productos en la zona,
asi como tratamientos previos.

Exploracion fisica

El examen fisico evidencia un leve engrosamiento cutaneo, verrugoso, con hiperpigmentacion asociada, en zonas
superior y medial de areola mamaria izquierda, junto con eritema y descamacion en base y cara interna del pezon
(Figura 1). En areola derecha presenta una lesion similar, mas localizada, sin eccema adyacente (Figura 2).

Exploraciones complementarias

Se realiza biopsia en sacabocados en la base del pezén izquierdo. Esta objetiva hiperplasia psoriasiforme, con focos
de paraqueratosis, hipergranulosis y espongiosis, acompafiados de polimorfonucleares y eosindfilos intraepidérmicos.
Tanto en dermis papilar como reticular presenta infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular y leve fibrosis.

Diagnéstico
Tras correlacionar la clinica con la histologia, se diagnostica de hiperqueratosis nevoide de la areola con afectacion
bilateral, con eccema asociado en el pezodn izquierdo.
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Tratamiento
Inicialmente se pautan metilprednisolona topica una vez al dia durante un mes y crema hidratante con urea al 20% de
mantenimiento.

Evolucion

Después de un mes de tratamiento la paciente presenta resolucion del eccemay el prurito, con mejoria de la hiperplasia,
por lo que se prolonga la metilprednisolona tépica tres noches por semana durante dos meses mas. En sucesivas
revisiones la paciente se mantiene estable.

Comentario'”’

La hiperqueratosis nevoide del pezdn es una entidad poco frecuente, benigna, que se caracteriza por placas
hiperqueratdsicas o verrugosas hiperpigmentadas, mal delimitadas, en pezén y/o areola. Suele presentarse de forma
bilateral y ser asintomatica, afectando sobre todo a mujeres en la segunda o tercera década de la vida. Etiologicamente,
puede ser unaforma de expresion de un nevo epidérmico; también puede vincularse a otras dermatosis (ictiosis, acantosis
nigricans, enfermedad de Darier, por ejemplo) o relacionarse con endocrinopatias. Se han descrito casos asociados
a parapsoriasis y linfomas cutéaneos. A nivel histologico podemos encontrar grados variables de hiperqueratosis,
acantosis, papilomatosis, tapones corneos, hiperpigmentacion basal, infiltrado linfocitario perivascular y esclerosis de
fibras de colageno. En cuanto al tratamiento, han mostrado mayor utilidad los retinoides orales y el calcipotriol topico.
Otras opciones terapéuticas empleadas han sido el 4cido salicilico, el dcido lactico o los corticoides topicos. En casos
refractarios pueden valorarse técnicas invasivas como crioterapia, laser de CO2 o cirugia.
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Figura1.

Lesion verrugosa
extensa en areola
izquierda, con eccema
asociado.
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Figura 2.

Lesion verrugosa en
polo superior interno de
areola derecha.
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Anamnesis

Nifna de 12 aflos que acude a revision por lesion presente desde el nacimiento. Se trata de una lesion vascular en dorso del
pie derecho que ha ido creciendo de manera proporcionada al crecimiento de la nifa. Al nacimiento se trataba de una
tumoracion vascular solitaria de color rojo violaceo con componente queratdsico superficial sin palparse componente
profundo que cursaba de manera asintomatica. Posteriormente se produjo un desarrollo del componente profundo, un
aumento de la queratosis superficial y una evolucion hacia un tono violdceo de la lesién sin observarse regresion. La
lesion se ha mantenido asintomatica y no ha producido asimetria de miembros.

Exploracion fisica
Tumoracioén vascular con componente profundo vy superficial violaceo con centro sobreelevado hiperqueratosico de
4 cm de diametro (Figura 1).

Exploraciones complementarias

Ecografia de partes blandas del antepié derecho, observandose una lesion limitada al tejido celular subcutaneo, mal
delimitada que no penetra en planos profundos, isoecoica, con areas focales anecoicas, sugestiva de malformacion
vascular de bajo flujo (Figura 2).

Diagnostico
Hemangioma verrucoso o malformacion vascular hiperqueratésica.
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Tratamiento
Abstencion terapéutica y observacion.

Evolucion
Lesion con crecimiento proporcionado al crecimiento de la paciente sin signos de regresion. Asintomatica.

Comentario™

El hemangioma verrucoso es en realidad una malformacion de los capilares dérmicos con componente subcutaneo.
Se le conoce por el término de Malformacién vascular hiperqueratdsica y se presenta desde el nacimiento o en la
edad temprana localizandose en miembros inferiores (95%). Las lesiones suelen ser unilaterales, rojo azuladas, bien
delimitadas, blandas y compresibles. Con frecuencia se producen hemorragias o infecciones lo que da como resultado
ese aspecto hiperqueratodsico y verrucoso. El tratamiento de eleccion es la abstencion terapéutica con observacion
estrecha. En caso de lesiones sintomaticas se realizara una extirpacion quirdrgica con margen amplio y profundidad,
pues las recidivas son frecuentes hasta en el 30 %.
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Figura1.

Tumoracion vascular
con componente
profundo y superficial
violaceo sobreelevado

= hiperqueratdésico de
A 4 cm de didmetro.
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Figura 2.

Lesion isoecoica,

con éreas focales
anecoicas, sugestiva de
malformacion vascular

de bajo flujo.
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Anamnesis

Varén de 35 afnos, sin antecedentes personales de interés, consultd en Urgencias por erupcion cutanea generalizada y
pruriginosa de 25 dias de evolucion sin causa relacionada ni otra sintomatologia. Las lesiones comenzaron a nivel costal
y rapidamente se extendieron al resto del tronco, cuello y extremidades. El paciente mostro estado general conservado.
En anteriores visitas a Urgencias por el mismo motivo le pautaron antihistaminicos y valaciclovir oral sin mejoria.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica se observaron papulas eritematosas circulares y vesiculas milimétricas, polimorfas y no confluentes
distribuidas por gran parte de la superficie cutdnea afectando principalmente a cuello, tronco y extremidades. Algunas
de ellas estaban en fase de costra serohematica o necrética. No se palparon adenomegalias o masas.

Exploraciones complementarias

La radiografia de torax y ecografia abdominal no mostraron hallazgos relevantes. Los estudios analiticos que incluyeron
hemograma, bioquimica, coagulacion, proteinograma, sistematico de orina, cociente albUmina/creatinina, frotis de
sangre periférica, complemento e inmunoglobulinas y estudio de autoinmunidad fueron normales o negativos. Se
realizo estudio del inmunofenotipo en sangre periférica sin alteraciones. Las serologias fueron negativas para treponema,
coxackie, parvovirus, adenovirus, virus de Epstein-Barr, citomegalovirus, virus hepatotropos, virus de lainmunodeficiencia
humana, rickettsias, toxoplasma, rubeola y sarampion. en la biopsia cutanea se encontré un patron de dermatitis
liguenoide con presencia de queratinocitos necroticos, vasculitis linfocitica, extravasacion hematica y costras.
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Diagnéstico
Pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA).

Tratamiento

Ante la extension del cuadro se decidio ingreso hospitalario y se realizd tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas
a dosis de 2 g/kg repartido en 5 dias. Al alta se pautd tratamiento con prednisona oral en pauta descendente,
azitromizina oral en pauta pulsatil y metotrexato subcuténeo a dosis de 15 miligramos semanales.

Evolucion

Tras el inicio del tratamiento mostrd excelente evolucion, sin aparicion de nuevas lesiones con resolucion progresiva
de preexistentes. Tras varias revisiones con buena respuesta el paciente no volvio a seguimiento. A los dos afos volvio
a consultar por aparicion de lesiones similares a las anteriores tras suspender el tratamiento. Esta nueva consulta se
produjo a finales de verano. En la exploracion fisica (Figura 1) se podia ver con claridad como las lesiones se agrupaban
en zonas no fotoexpuestas (muslos, gliteos y zona posterior de las extremidades superiores), mientras que las zonas
fotoexpuestas presentaban una piel sana y bronceada. Se evidencia mediante esta llamativa imagen clinica la excelente
respuesta a helioterapia de la PLEVA.
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Comentario

La pitiriasis liquenoide vy varioliforme aguda (PLEVA) es una enfermedad cutdnea inflamatoria que afecta mas
frecuentemente a adultos jovenes y nifos con predominio masculino'. Clinicamente se presenta como una erupcion
aguda de papulas y papulovesiculas que evolucionan hacia costras hemorragicas mostrandose lesiones en varias fases
evolutivas que predominan en tronco y area proximal de miembros. El curso clinico suele ser recurrente en brotes de
duracién variable. Algunos casos evolucionan a pitiriasis liquenoide cronica (PLC) desarrollando lesiones descamativas
rojomarronaceas”. El curso autorresolutivo de la PLEVA asi como su baja incidencia conlleva a que no existan estudios
concluyentes sobre su mejor tratamiento. En la primera linea de tratamiento encontramos los antibidticos con
efecto antiinflamatorio (macrolidos vy tetraciclinas) y la fototerapia. Dentro de la Ultima, encontramos la modalidad
de la helioterapia. Una revisién sistematica realizada en 2019 muestra una eficacia del 60% basandose en un estudio
realizado en 1977°4. En cambio, un estudio de largo seguimiento del afio 2018 describid una tasa de respuesta del 43 %°.
Presentamos un caso de PLEVA con una iconografia llamativa en respuesta al tratamiento con helioterapia.
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Figura1.

Se observan papulas y papulovesiculas de pequeno tamano,
algunas evolucionadas a costras serohemorragicas y costras
necroticas, dispersas, no confluyentes, en imagen de cielo
estrellado (lesiones en varias fases de evolucion) dispersas por
gluteos y cara posterior de extremidades superiores. Destaca la
ausencia de dichas lesiones en las zonas fotoexpuestas donde
presenta una piel bronceada y sana, predominando la clinica
cutanea en las zonas no fotoexpuestas como el area del bafador.
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Anamnesis

Varon de 45 afios remitido a consultas externas de Dermatologia para valoracion de lesiones cutaneas pruriginosas que
se habian iniciado en las extremidades superiores hace 8 afos, y que habian progresado lentamente, afectando cada
vez a una mayor superficie cutdnea en sentido cefalocaudal, siendo cada vez més numerosas. El paciente reconocia que
ocasionalmente, algunas adquirian una tonalidad mas rojiza y se sobreelevaban, causando picor autolimitado.

No existian desencadenantes identificables ni antecedentes médicos personales de interés.

De manera adicional, se habian afadido al cuadro hace unos meses, episodios de dolor interescapular agudo, que
empeoraban con la movilizacion de la columna dorsal.

Exploracion fisica
Maculasy papulas de aspecto eritematoparduzco, de didmetros variables, localizadas en torax y extremidades superiores.
Tras el rascado de las mismas, algunas aumentaban su volumen y adquirian caracteristicas flogéticas (Figura 1A).

Exploraciones complementarias

En la analitica de sangre se detectd elevacion de los niveles de triptasa séricos por encima de 20 mg/dl y no se
encontraron otras anomalias de interés.

Como parte del estudio, se solicitaron radiografias posteroanteriores vy laterales de térax en las que se evidenciaron
fracturas por aplastamiento de las vértebras localizadas en los niveles D5, D7, D8, D9, D11, y D12 (Figura 1B).
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El estudio histopatoldgico de una biopsia de las lesiones cutdneas demostrd la presencia de un infiltrado inflamatorio en
dermis papilar, de distribucion perivascular, compuesto por células de morfologia oval y citoplasma eosindfilo y granular,
siendo todas ellas positivas para el marcador CD117 (Figura 2A-C).

Diagnédstico
Mastocitosis con afectacion dsea.

Tratamiento

Se inicio tratamiento con antihistaminicos de segunda generacion por via oral, y el paciente fue remitido al centro
nacional de referencia para estudio y seguimiento de su mastocitosis, donde actualmente se encuentra pendiente de
biopsia de médula ésea.

Por parte de reumatologia, se administran de manera periddica bifosfonatos por via intravenosa y se ha instaurado un
tratamiento con suplementos de calcio, fosforo y ejercicios de rehabilitacion.

Evolucién
El paciente evoluciona favorablemente, con disminucion periddica de los niveles de triptasa sérica, encontrandose en el
momento actual asintomatico y manteniendo buen estado general.
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Comentario

Aproximadamente, el 10%' de las mastocitosis concurren con afectacién sistémica. Esta Ultima, puede ser
enormemente variada en cuanto a sus manifestaciones y curso clinico, y se han propuesto diversas clasificaciones al
respecto con fines diagndsticos y prondsticos?. Clasicamente, se describe que hasta un 70 %2 de los pacientes con
mastocitosis sistémica pueden tener alteraciones radiolégicas dseas valorables, y estas pueden ser diferentes en su
presentacion; manifestdndose como lesiones liticas, escleroticas o mixtas. Hasta el 34% de los pacientes pueden
mostrar sintomas osteoarticulares al diagnostico, y un 16 %, fracturas® no siendo esto Ultimo algo frecuente entre los
pacientes jovenes. Del mismo modo, la superficie 6sea afecta puede ser variable, y detectar su presencia y progresion,
mediante la realizacion de densitometrias dseas periddicas?, se postula como una estrategia de capital importancia
en el seguimiento de estos pacientes con el objetivo de evitar complicaciones posteriores, siendo la principal de ellas
la fractura patoldgica.
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Figura1.

A) Lesiones parduzcas
dispersas en hemicuerpo
superior, predominando

las mismas en el tercio
proximal de las extremidades
superiores.

B) Fractura por
aplastamiento-acufamiento

de las vértebras D5, D7, DS,
D9, D11,y D12.
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Figura 2.

A) Hematoxilina-Eosina (H-E), 10x:
incremento de celularidad en dermis
papilar, perivascular.

B) H-E. 20x: células de morfologia oval, con
nucleo centrado y citoplasma eosinofilo
granular.

C) Positividad para CD117, marcador
caracteristico de poblacion mastocitaria.
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Anamnesis

Paciente de 69 afos que acudio a Urgencias de Dermatologia por cuadro de 6 dias de evolucion de lesiones pruriginosas
generalizadas sin otra sintomatologia acompanante.

Diez dias antes habia consultado por lesiones vesiculosas agrupadas dolorosas con distribucion metameérica en region
cervical derecha. Enaguel momento no presentabalesiones en otras localizaciones, fiebre ni cualquier otra sintomatologia
en la anamnesis por érganos y aparatos por lo que se recogié muestra para PCR viral y se pauto tratamiento ambulatorio
antiviral y analgésico, con juicio clinico de herpes zoster.

Se explicaron los sintomas de alarma ante los cuales debia acudir de nuevo a Urgencias, entre ellos, la aparicion de
lesiones similares en otras localizaciones alejadas de la metamera afecta.

A los 4 dias del diagndstico de herpes zdster, el paciente comenzé con lesiones ampollosas pruriginosas generalizadas.
No presentaba fiebre, no referfa reactivacion de herpes simple reciente, negaba la introduccién reciente de farmacos
(salvo el antiviral) o productos de herbolario. Referia buen estado general.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se observaban dos tipos de lesiones:

Por un lado, lesiones veslculocostrosas de aspecto residual en region metamérica cervical derecha sin evidencia de
vesiculas a distancia (Figura 1).

DO O

23

Dianas tras vesiculas: no siempre es herpes simple

797



Miscelanea

Por otro lado, presentaba pdpulas y placas redondeadas eritematoedematosas con morfologia en diana con presencia
de al menos tres halos y ampolla en su centro. Estas lesiones no se agrupaban y se encontraban distribuidas
predominantemente por extremidades superiores e inferiores sobre todo en su region mas distal afectando también
palmas y plantas. No presentaba afectacion de mucosas (Figura 2).

Exploraciones complementarias
La PCR fue positiva para VVZ.

Diagnédstico
Se establecié el diagnostico clinico de eritema exudativo multiforme en probable relacion con reactivacion de virus
varicela zoster.

Tratamiento

Ante la intensa sintomatologia del paciente y la extensién de las lesiones se pautd tratamiento con corticoterapia
sistémica en pauta descendente iniciando a dosis de 0,5 mg/kg/dia de prednisona y bajando 10 mg cada 7 dias hasta
la suspension.
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Evolucion
El paciente presentd muy buena evolucion con resolucion rapida de las lesiones en una semana. La intensa inflamacion
condiciond maculas de hiperpigmentacion residual que persistian un mes después.

Comentario™

El eritema multiforme es una reaccion cutanea aguda autolimitada con una predileccion por afectar zonas acrofaciales.
En algunas ocasiones, puede convertirse en una dermatosis recidivante.

El factor desencadenante mas frecuente es una infeccion por VHS; a veces le preceden otras infecciones y pocas veces
un farmaco.

Clinicamente cursa con lesiones papulosas con morfologia en diana, pudiendo tratarse de dianas tipicas o atipicas. Se
distingue su forma menor cuando no afecta a mucosas ni asocia sintomas sistémicos y la mayor, cuando si lo hace.
Presentamos un casode eritema multiforme menor asociado alainfeccion por VVZ como probable factor desencadenante
asociado, en lugar de VHS. Existen pocos casos similares descritos en la literatura.
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Figura1.
Lesiones residuales de

herpes zoster cervical
derecho.
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Figura 2.
Papulas y placas
eritematoedematosas con

morfologia en diana tipica.
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Anamnesis

Mujer de 83 afios que consultod a través del Servicio de Urgencias por lesiones cutaneas dolorosas en el dorso de las
manos de varios dias de evolucion, sin otra sintomatologia acompanante en la anamnesis por aparatos y sistemas. Entre
sus antecedentes personales destacaban episodios anteriores de similares caracteristicas, pero de menor intensidad, y
una diabetes mellitus tipo 1 bien controlada.

Exploracion fisica
La exploracion fisica mostré placas eritematoedematosas y ulceradas de entre 2y 3 cm en el dorso de la mano derecha
(Figura 1). El resto de la exploracion fisica fue normal.

Exploraciones complementarias

Se realizd un estudio analitico con hemograma, bioquimica y coagulacion, que revelaron una leve neutrofilia de 8.830
neutrofilos/microlitro, una glucosa de 193 mg/dl y unos triglicéridos de 308 mg/dl, siendo el resto de los parametros
normales.

También se realizaron serologias (treponema, VIH, VHB y VHC), proteinograma, funcion tiroidea, IGRA, autoinmunidad e
inmunofenotipo, sin hallazgos significativos.

El sistematico y bioguimica en orina mostraron un cociente albumina/creatinina 0,2 mg/g.
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Se obtuvieron muestras de piel mediante biopsia tipo punch para andlisis anatomopatoldgico y cultivos de hongos,
bacterias y micobacterias. Los cultivos fueron todos negativos. El resultado de la anatomia patoldgica mostro infiltrados
neutrofilos nodulares y perivasculares difusos sin signos de vasculitis, hallazgos histologicos consistentes con dermatosis
neutrofilica.

Diagnéstico
Con todo lo anterior se realizd el diagndstico de dermatosis neutrofilica del dorso de las manos.

Tratamiento
Inicialmente se tratd con dapsona 50 mg/12 h, prednisona 10 mg/24 h en pauta descendente y betametasona/
gentamicina crema/24 h sobre las lesiones.

Evolucion

La paciente presentd una buena respuesta clinica inicial, pero las lesiones recidivaron tras un mes de tratamiento al
retirar la prednisona oral por una descompensacion de la diabetes. Por ello, se realizd una infiltracion de corticoide
intralesional y se sustituyo la dapsona por doxiciclina 100 mg/12 h y colchicina 0,5 mg/12 h, buscando una sinergia
de estos dos farmacos, conocidos por su accion inhibidora de la quimiotaxis de neutrofilos. Un mes tras el cambio
terapéutico la paciente volvid a mostrar una respuesta completa. En revisiones posteriores se pudo suspender la
doxiciclina manteniendo la respuesta. Actualmente esta en tratamiento de mantenimiento con colchicina 0,5 mg/12 h.
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Comentario

Las dermatosis neutrofilicas (DN) son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por infiltrados neutrofilos
perivasculares y difusos sin ninguin agente infeccioso identificable'. La DN del dorso de las manos, tal y como presentaba
nuestra paciente, ha sido descrita como una variante del sindrome de Sweet, localizada Unicamente en el dorso de las
manos. Inicialmente se la denomind vasculitis pustular por el hallazgo de vasculitis leucocitoclastica asociada, pero hoy
dia se encuentra mas aceptado el primer término, que engloba aquellos casos en los que la vasculitis no se encuentra
presente?®. La base del tratamiento consiste en corticoides sistémicos en combinacion con corticoides topicos o
intralesionales, obteniéndose buena respuesta en la mayoria de los casos*®.

Presentamos el caso de una paciente con dermatosis neutrofilica del dorso de las manos que obtuvo una respuesta
completa con doxiciclina y colchicina. Proponemos este tratamiento como alternativa para aquellos pacientes con este
diagndstico y que no toleren el tratamiento con corticoides sistémicos.
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Imagen clinica de una
paciente con dermatosis
neutrofilica del dorso

de las manos. Placas
eritematoedematosas y
ulceradas en dorso de la
mano derecha.
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Anamnesis

Mujer de 40 afos que acudid a Urgencias por palpitaciones, eritema generalizado, cefalea, mareo y sudoracion
que empezaron minutos después de comer atun, preparado en su casa y obtenido en una pescaderia. El eritema
empezo por la zona facial, con sensacion de quemazon, y progreso de forma cefalocaudal. Negaba prurito. Nunca
habia presentado episodios similares anteriores, ni referia alergias conocidas. Ademas, mientras estaba en Urgencias,
presentd dos episodios de diarrea. Su marido, que comio lo mismo, presentd también un cuadro de eritema en cara y
tronco, sin otros sintomas asociados.

Exploracion fisica
Al llegar a Urgencias, presentaba frecuencia cardiaca de 106 latidos por minuto. Eritema en la practica totalidad de la
superficie corporal, con algunos islotes de piel preservada, sin claros habones (Figura 1). No presentaba angioedema.

Exploraciones complementarias
Se realizé analitica en Urgencias con hemograma, bioquimica, perfil hepatico y renal sin encontrarse alteraciones
significativas.

Diagnédstico
Escombroidosis.

@0 O

2

No toda reaccion al pescado es alergia

810



Miscelanea

Tratamiento

Dado que paciente llegod a Urgencias con cuadro de palpitaciones, mareo y sudoracion fue llevada al box de reanimacion,
donde le fue pautado metilprednisolona y dexclorfeniramina. Mantuvimos tratamiento con cetirizina 10 mg cada 12 horas
por 2 dias mas al alta.

Evolucion

Pocos minutos después de haber recibido tratamiento con dexclorfeniramina, la taquicardia, la sudoracion vy la
sensacion de mareo cedieron y a las tres horas ya no presentaba alteraciones cutaneas, cefalea, ni ninguna otra
sintomatologia (Figura 2). Su marido presento solamente sintomas leves (rash cutaneo en cara y tronco), que cedieron
sin tratamiento.

Comentario™

La escombroidosis es un tipo de intoxicacion alimentaria relacionada con la ingestién de pescados con altos niveles de
histamina por malas condiciones de conservacion. Inicialmente, se ha descrito en el contexto de ingesta de pescados
de la familia Scombroidae y Scomberesocidae, como el atlin, bonito y caballa, aunque ya se sabe que otros pescados
e incluso el queso suizo pueden estar implicados. Los niveles de histamina estan aumentados dado al crecimiento de
bacterias que convierten la histidina a histamina. Los sintomas aparecen de minutos a horas tras la ingesta y los mas
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frecuentes son sensacion urente en boca, flushing facial con quemazén, eritema generalizado cefalocaudal, palpitacion,
cefalea, mareo, dolor abdominal, nduseas, vomitos, sudoracion. Broncoespasmo, distrés respiratorio, shock distributivo
y arritmias son sintomas severos raros. Suelen afectar a mas de un comensal. El diagnostico se basa en la historia clinica,
pero se podria confirmar midiendo la concentracion de histamina en el pescado (>50 mg/100 g) o en el plasma del
paciente. El tratamiento se realiza con antihistaminicos anti-H1 durante 1-2 dias. Es importante conocer este cuadro para
no confundirlo con una alergia alimentaria al pescado.
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Figura1.

Tronco de la paciente
en el que se aprecia
eritema con islote de
piel respetada.
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Figura 2.

Paciente sin eritema
después de tratamiento
con antihistaminico.
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Anamnesis

Mujer de 83 afios con antecedentes de deterioro cognitivo moderado, dislipemia y artrosis. Refiere dolor en region
glutea y lumbar izquierdas de varios dias de evolucion. Inicialmente fue valorada por su médico de Atencién Primaria
y diagnosticada de lumbalgia mecéanica. Se solicitd radiografia de columna lumbar, sin hallazgos resefiables, y se
pautd tratamiento analgésico con tramadol/paracetamol y metamizol. La cuidadora de la paciente fue entrenada
para consultar por cualquier lesion cutanea que pudiera aparecer durante la evolucién clinica, especialmente lesiones
vesiculosas de distribucion metameérica. Cuatro dias despueés, la paciente presentd lesiones cutaneas en la cara interna
de ambos muslos. Ademas, la clinica de dolor intenso no remitia con el tratamiento pautado, llegando a imposibilitar la
deambulacion de la paciente. Ante esta clinica se reinterrogo a la familia. Se descarto el origen de las lesiones debido
a manipulacion o presion; sin embargo, la paciente habia sufrido una caida de bajo impacto previa al inicio de la
sintomatologia.

Exploracion fisica

En cara interna de muslo izquierdo presentaba macula violdcea de unos 7x4 cm, de bordes mal definidos, no infiltrada,
no indurada y sin signos flogoticos (Figura 1). Presentaba otras dos lesiones de caracteristicas similares a las descritas.
Una de unos 3 cm en cara infero-interna de muslo izquierdo y otra de unos 4 cm en cara medial de muslo derecho. Las
lesiones eran compatibles con equimosis.
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Exploraciones complementarias
Solicitamos radiografia de pelvis, que confirmo una fractura de la rama isquiopubiana izquierda (Figura 2).

Diagnédstico
Fractura de rama isquiopubiana izquierda, con equimosis cutanea secundaria en muslo izquierdo.

Tratamiento
La fractura de rama isquiopubiana requiere tratamiento sintomatico y las lesiones cutaneas no precisan tratamiento, ya
que son lesiones autorresolutivas.

Evolucién
La paciente presenta evolucion clinica favorable de la fractura de rama isquiopubiana.

Comentario

Aunque la piel es un érgano superficial, a menudo puede revelar informacion de patologia interna, por lo que siempre es
importante realizar una buena exploracion aunque la clinica primaria no sea cutanea.

Cuando se produce una fractura ésea, los vasos sanguineos adyacentes también pueden lesionarse y formar un
hematoma alrededor de la fractura, que ayuda a su reparacion’. Dicho hematoma puede desplazarse por gravedad
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a bastante distancia del foco y manifestarse en la piel como equimosis. Ademas existen algunos signos cutdneos
especificos de determinadas fracturas dseas cerradas. Algunos ejemplos son: la “‘equimosis de Hennequin” en cara
interna del brazo vy lateral de torax en la fractura humeral; el “signo de Battle” en regidn retroauricular en la fractura de la
base anterior del craneo; o los “ojos de mapache” en la fractura de la base media del craneo?*.

En nuestro caso, la aparicion de la equimosis en el muslo fue clave a la hora de sospechar una fractura pélvica, puesto que
la ausencia de antecedente de traumatismo grave y la localizacion del dolor dificultaron el diagnostico en un principio.
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Figura1.
Clinica. Equimosis en
cara interna de muslo
izquierdo.
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Figura 2.

Radiograffa de pelvis.
Fractura de la rama
isquiopubiana izquierda.
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Anamnesis

Varén de 23 afios fumador y bebedor de origen aleman que acudid derivado al servicio de Dermatologia desde
Urgencias por la presencia de lesiones cutédneas pruriginosas de dos meses de evolucion. El paciente referia ademas
haber presentado odinofagia y tos seca ocho semanas antes, siendo diagnosticado de faringoamigdalitis y tratando la
misma con amoxicilina/clavulanico durante 10 dias, sin recordar haber presentado fiebre en ningun momento. Refiere
asimismo pareja estable con la que mantiene, en ocasiones, relaciones sin proteccion. Niega lesiones presentes en su
pareja y como unico antecedente familiar refiere que su madre padece de psoriasis.

Exploraciodn fisica

Presentaba placas, papulas y maculas eritematosas de diversos tamafos con tendencia a la confluencia, de bordes
descamativos muy marcados vy distribuidas tronco, abdomen y extremidades, afectando también a palmas y plantas
(Figuras 1y 2). Mucosa genital y oral sin lesiones. No se palparon adenopatias locorregionales significativas. No se
objetivaron otras lesiones de interés en la exploracion fisica general.

Exploraciones complementarias

El paciente aportd analitica general realizada en el Servicio de Urgencias sin hallazgos significativos en parametros
bioquimicos y hemograma.

Se optd por la realizacion de una biopsia cutédnea preferente de una lesion del térax y la solicitud de una analitica con
serologia de sifilis, VIH y virus hepatotropos.
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El estudio histoldgico nos muestra tan solo una dermatitis perivascular linfocitaria leve, siendo esta muy inespecifica
como para dar un diagndéstico de certeza. Y la analitica realizada mostrd un hemograma normal, bioguimica sin
alteraciones y serologia de sifilis, VIH y virus hepatotropos negativas.

Diagnéstico
Psoriasis simulando una sifilis secundaria.

Tratamiento

Se pautd pomada de calcipotriol/betametasona una vez al dia durante un maximo de 30 dias, tras lo cual reducir a dos
veces en semana si precisa. En genitales se pauto tracolimus 0,1% en pomada 2 veces al dia hasta la resolucion de las
lesiones. Asimismo, se recomendo helioterapia con sol suave.

Evolucion

La evolucion del paciente en este caso nos confirmod nuestro diagnoéstico, dado que al mes de iniciar el tratamiento
las lesiones se habian resuelto practicamente por completo, encontrandose la mayoria en fase de hiperpigmentacion
posinflamatoria.

DO O

28

Erupcion papuloescamosa con afectacion palmoplantar en paciente joven

825



Miscelanea

Comentario'®

La sifilis se ha ganado la denominacion de la gran simuladora, siendo en muchas ocasiones la causante de una
presentacion que emula otras patologias, pero también existen los casos en lo que ocurre lo contrario. Asi, por
ejemplo, muchas veces las erupciones papuloescamosas que involucran a palmas y plantas tienden a hacernos pensar
inmediatamente en sifilis. Existiendo, no obstante, numerosos diagndsticos diferenciales a tener en cuenta como
son la psoriasis guttata, la pitiriasis rosada atipica y la pitiriasis liquenoide crénica entre otros. Nuestro caso se centra
en un paciente con una presentacion abrupta de psoriasis guttata con afectacion palmoplantar extensa que en un
principio nos parecié una posible sifilis secundaria. Sin embargo, la serologia para sifilis resulto negativa y la biopsia
poco concluyente, por lo que optamos por ensayo terapéutico con corticoides tépicos con la sospecha de psoriasis,
los cuales consiguieron el aclaramiento de las lesiones en poco tiempo. Como conclusion, principalmente quedarnos
con que es necesario establecer un amplio abanico de diagndsticos diferenciales cuando evaluamos erupciones
papuloescamosas con afectacion palmoplantar, evitando asi lanzarnos demasiado deprisa a un diagndéstico de
sospecha obviando los demas.
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Figura1.

A) Placas y maculas eritematosas de
diversos tamafos con tendencia a la
confluencia, de bordes descamativos
muy marcados y distribuidas tronco,
abdomen y extremidades.

B) Papulas y maculas
eritematodescamativas en plantas.
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Figura 2.

A) Piel de aspecto normal con resolucion
de lesiones previas.

B) Maculas de hiperpigmentacion
posinflamatoria tras tratamiento de
lesiones previas.
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Anamnesis

Mujer de 59 afos, con antecedentes personales de asma, sindrome depresivo, bronquitis de repeticion y psoriasis en
placas desde 2012. Para el control de la psoriasis, habia recibido tratamiento tépico, fototerapia y multiples tratamientos
sistémicos, incluyendo ciclosporina A, metotrexato y ustekinumab. Todos ellos tuvieron que ser cambiados por falta de
eficacia, a pesar de realizar intensificacion de las dosis. Ademas, también habia recibido tratamiento con adalimumab
que tuvo que ser suspendido por la aparicion de un exantema urticariforme generalizado, compatible con una urticaria
medicamentosa, que fue confirmada con pruebas epicutédneas positivas para adalimumab.

Asi, tras 9 afios de multiples tratamientos se habia conseguido tan solo un control relativo de la psoriasis, con un indice
de gravedad promedio (PASI, Psoriasis Area Severity Index) entre 1y 3 en las épocas de mejor control, que se alternaban
con periodos de brotes generalizados (PASI = 10-15, DLQI (Dermatology Life Quality Index) = 10-13, EVA (escala visual
analogica) de picor = 9-10). Ademas, en el Ultimo afio, bajo una pauta intensificada de ustekinumab (90 mg cada
12 semanas), la paciente habia sufrido episodios frecuentes de bronquitis que se asociaron con una disminucion de la
adherencia al tratamiento por pérdida de dosis y a un peor control de la enfermedad.

Exploracion fisica

La paciente presentaba placasinflamatorias muy eritematosas, bien delimitadas, bastante infiltradas y con hiperqueratosis
moderada-severa en extremidades, tronco, gliteos y cuero cabelludo (Figura 1). Ademas, presentaba también placas
menos descamativas en pliegues y afectacion ungueal en forma de onicolisis.
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Exploraciones complementarias
Se solicité una analitica sanguinea general y se realizd un nuevo screening de infecciones y radiografia de torax, de cara
al inicio de una nueva terapéutica sistémica inmunosupresora.

Diagnéstico
Psoriasis en placas moderada-grave refractaria a multiples tratamientos.

Tratamiento
Se decidié realizar un nuevo cambio de bioldgico, iniciandose esta vez una de las moléculas mas novedosas del mercado,
tildrakizumab 100 mg.

DO O

Evolucion

El tildrakizumab consiguio un aclaramiento casi completo de las placas en la sexta semana. La paciente se mantiene en
la actualidad, tras 9 meses de tratamiento, con un PASI = O, sin que haya sido necesario realizar intensificacion de la dosis
o utilizar terapias adyuvantes (Figura 2). Ademas, la paciente presenta un DLQI = O y refiere un aumento muy significativo
en la calidad de vida, asi como en la percepcion de control de su enfermedad.
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Comentario

La psoriasis es una enfermedad inflamatoria multifactorial mediada por el sistema inmune. El estudio de las principales
vias inmunologicas implicadas en la psoriasis ha permitido conocer nuevas moléculas implicadas en la fisiopatogenia
de la enfermedad, y con ello, identificar también nuevas dianas terapéuticas. Asi, en los Ultimos afos, el abordaje de
la psoriasis ha experimentado un importante salto cualitativo con la incorporacién de nuevas moléculas al arsenal
terapéutico del que ya disponiamos'. Sin embargo, la psoriasis contintia siendo una enfermedad cronica vy, en algunos
casos, como en el que presentamos, de dificil control. La disponibilidad de nuevas moléculas es especialmente relevante
en pacientes con 2 o mas fallos a tratamientos biolégicos pues, sin ellas, tampoco tendrian nuevas oportunidades. Mas
alla del "PASI”, nos debe de importar el bienestar del paciente. En el caso que presentamos, tras casi 10 afos de dificil
manejo en los que a pesar de la escalada terapéutica la paciente mantiene una enfermedad moderada-grave gran parte
del tiempo, escuchar “no he estado nunca mejor de lo que estoy ahora” se siente, finalmente, como haber acertado en
el centro de la diana terapéutica.
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Placas inflamatorias
(n=6) bien delimitadas,
muy eritematosas,
infiltradas, con
hiperqueratosis
moderada-grave en
zona lumbar y gluteos.
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Figura 2.
Blangueamiento
completo de las placas
inflamatorias. Notese
el eritema residual en
donde previamente
habia placas infiltradas.
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Anamnesis

Varon de 72 aflos que consultd en Urgencias de Dermatologia, con antecedentes de cardiopatia isquémica, diabetes
mellitus y dislipemia. Ademas, habia sido diagnosticado clinica e histolégicamente de una leucemia mielomonocitica
cronica de bajo riesgo, sin tratamiento activo por el momento. La anamnesis estaba dificultada por la barrera idiomatica
ya que el paciente era natural de Corea del Sur. No referia alergias medicamentosas ni historia de atopia u otras
enfermedades cutdneas. Nuestro paciente referia que un afio antes habia comenzado con lesiones eritematosas en
extremidades, con tendencia a la progresién, muy pruriginosas, clinica e histologicamente compatibles con eccema.
Habia sido tratado con corticoides por via tépica y sistémica y con fototerapia UVBbe, con remision parcial y frecuentes
exacerbaciones. El paciente se quejaba de que sus lesiones habian cambiado en las Ultimas semanas y que, a pesar
de los multiples antihistaminicos que tomaba, presentaba un prurito que le impedia realizar las actividades diarias y el
suefo.

Exploracion fisica

En el momento que el paciente es visto en nuestra consulta observamos un varéon de buen estado general, llamando
la atencion una eritrodermia descamativa casi generalizada (Figura 1A), constituida por papulas infiltradas sobre
un fondo eritematoso en antebrazos, tronco y muslos, con areas de piel totalmente respetada en dorso de manos,
rodillas y pliegues del abdomen (Figura 1B-D). No presentaba lesiones en mucosas, palmoplantares, adenopatias ni
visceromegalias y el resto de la exploracion fue estrictamente normal.
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El prurito tan intenso que presentaba le impedia dejar de rascarse durante todo el tiempo que permanecié en nuestra
consulta.
Por la afectacion tan extensa de la piel y el prurito incoercible del paciente se decidio ingreso para estudio de eritrodermia.

Exploraciones complementarias

Durante su ingreso se realizaron varias pruebas complementarias de interés: destacd un recuento de linfocitos de
600/mm?® con un 21% de eosindfilos, no detectados previamente en ninguna otra analitica. El resto de los estudios,
tales como serologias infecciosas, pruebas de parasitos, pruebas epicutaneas, estudio de autoinmunidad, poblaciones
linfocitarias y marcadores tumorales, fueron normales. El TAC body mostré una lesion nodular cavitada en el lobulo
superior derecho, y tras realizar cultivos de esputo fue diagnosticado de una infeccion pulmonar por Micobacterium
avium complex. Se realizd tratamiento con antituberculostaticos pero el cuadro cutdneo del paciente permanecia
inalterable, ademas de una progresiva pérdida de peso e hipereosinofilia de hasta un 49%.

Fue revisado asi también en consulta de Hematologia, donde no objetivaron progresion de su cuadro mieloide. Se
realizd ademas un estudio molecular de sindrome hipereosinofilico con resultado negativo.

Biopsia. Se tomaron diversas biopsias, observandose una epidermis moderadamente acantésica con focos de
espongiosis y en la region central una pustula eosinofilica en estratos superficiales con exocitosis de eosindfilos en los
estratos basales. En superficie se observo asimismo exoserosis. En la dermis superficial se observo un denso infiltrado
linfocitario perivascular compuesto por linfocitos de aspecto maduro con algunos eosindéfilos. No se vieron imagenes de
epidermotropismo ni atipia linfocitaria.
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Diagnéstico
Papuloeritrodermia de Ofuiji.

Tratamiento

El paciente fue tratado con corticosteroides topicos y antihistaminicos cada 8 horas, junto con prednisona a dosis de
0,8 mg/kg/d en pauta descendente, con mejoria progresiva de la eritrodermia. Fue tratado asi mismo con apremilast
30 mg/diay tras ello con acitretina 25 mg/dia, ambos suspendidos por la ausencia de respuesta.

Evolucion

Durante suseguimiento en consulta se mantuvo en mejoria progresivay sin nuevos brotes con una dosis de mantenimiento
de prednisona 10 mg/dia durante dos meses. Actualmente se mantiene tan solo con antihistaminicos y corticoides
topicos ocasionalmente, quedando en la exploracion fisica una hiperpigmentacion residual intensa (Figura 2A y B). No
se han objetivado datos de progresion de su leucemia mielomonocitica crénica durante todo su seguimiento.

Comentario

Desde la descripcion del primer caso de esta dermatosis en Japdn hace mas de 30 afos!, la etiologia de la papuloeritrodermia
de Ofuji (PEO) continua sin dilucidar. El cuadro clinico esté caracterizado por lesiones eritematopapulosas en tronco y
areas proximales de miembros, que al confluir adquieren un aspecto eritrodérmico, respetando de manera caracteristica
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los pliegues cutdneos de abdomen y zona submarina (signo de la “tumbona”). Con frecuencia se presenta junto a
elevacion de IgE y eosinofilia. Debido a su rareza hay una media de retraso diagnéstico de 7 meses. En la revision
sistematica propuesta por Torchia et al.? se estudia la etiologia de 170 casos de PEO, siendo la mayoria idiopaticos. La
malignidad se observé en un 21,76 % de los casos, siendo los tumores gastricos y las neoplasias hematoldgicas las mas
prevalentes. Menos de un 5% de los casos de PEO se atribuyeron a atopia, medicamentos e infecciones. El cuadro
dermatopatoldgico de la PEO es poco especifico, y en cuanto al tratamiento, se han empleado desde corticosteroides
orales, PUVA, metotrexato o incluso dupilumab?®, con resultados variables, pero en general satisfactorios.

La evolucion torpida de la dermatosis de nuestro paciente y la distribucién caprichosa que presentaban sus lesiones
nos hizo plantearnos el diagndéstico de papuloeritrodermia de Ofuji. Si la dermatosis de nuestro paciente era de origen
paraneoplasico, infeccioso o idiopatico todavia resulta un misterio, ya que en ninglin momento ha presentado progresion
de su neoplasia hematologica de base.
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Figura1.

Eritrodermia (A); areas
respetadas en abdomen (B),
manos (C) y rodillas (D).
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Figura 2.

Evolucion de nuestro
paciente tras el
tratamiento. Presenta
una hiperpigmentacion
residual intensa (A-B).
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Anamnesis

Paciente varon, 41 afos, derivado por lesiones cutdneas en dorso de manos de 15 afios de evolucion en tratamiento
con corticoides topicos sin clara mejoria. Empeoramiento de lesiones cutaneas con exposicion solar. No formacion
vesicoampollas ni costras. No prurito asociado. Maculas hipopigmentadas en frente (Figura 1), sin otra clinica
dermatoldgica a otros niveles. No clinica de debilidad muscular, sindrome constitucional ni mialgias. No disfagia ni
reflujo gastroesofagico. No antecedentes dermatoldgicos de interés. No otros antecedentes personales ni familiares.

Exploracion fisica

Placas eritematodescamativas en dorso de manos, con componente de atrofia en articulaciones interfalangicas
proximales, distales y metacarpofaldngicas (Figura 2). No aumento de vello facial o hiperpigmentacion. No evidente
fragilidad cutanea. No milio. Ligera hipertrofia cuticulas. No alteraciones vasculares visibles en la capilaroscopia. No
edema palpebral. No signo de heliotropo. No evidente signo del chal. No signo de Holster. No afectacion mucosa oral,
genital ni anal.

Exploraciones complementarias

Con la sospecha clinica de dermatomiositis amiopatica vs. liquen plano vs. porfiria se realizaron biopsias y analitica con
autoinmunidad y porfirinas en orina.

Analitica: hemograma, bioquimica y coagulacién normal. Anticuerpos ENAS, ANAS, anticentromero, antiMi2, anti-TIF1,
anti-SRP, anti-Jo1, anti-MDAb negativo. Porfirinas en orina normal. VIH negativo.
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Se realizaron dos biopsias en ojal de dichas lesiones, resultando acantosis con nidos de células claras y citoplasma
grande. No celularidad linfoide ni lesion de membrana basal. No alteraciones vasculares visibles. Inmunofluorescencia
negativa

Con dichos resultados, nos planteamos como diagndstico diferencial la epidermodisplasia verruciforme, por lo que
enviamos nuevas muestras a Anatomia Patologica y a la Unidad de Genética del hospital. Se realizé estudio molecular
de panel de genes relacionados con epidermodisplasia verruciforme (CIB1, CXCR4, TMC6, TMC8) cuyo resultado fue
negativo (sensibilidad superior 99%). Por otro lado, no se detectaron los serotipos VPH 5 ni VPH 8 en la muestra enviada
a anatomia patoldgica.

En cuanto al estudio molecular realizado, la ausencia de variantes patogénicas en los genes estudiados no descarta el
diagnostico de la enfermedad. Tampoco excluye la presencia de variantes patogénicas en otros genes potencialmente
asociados con esta patologia.

Diagnéstico
Epidermodisplasia verruciforme.

Tratamiento
Se aconsejé adecuada proteccion solar (debido al riesgo de desarrollar cancer de piel no melanoma). Se planteo al
paciente inicio de retinoides que declino.
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Evolucion
El paciente persiste con las lesiones, sin extension de las mismas en areas respetadas previamente.

Comentario™

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es una genodermatosis tipicamente autosdmica recesiva, con una incidencia
menor a 1 caso por cada 1.000.000 habitantes. La variante clasica de la enfermedad se debe a una mutacion en los
genes del grupo TMC, produciendo una susceptibilidad individual a la infeccion por ciertas cepas de VPH. Tipicamente
los serotipos mas relacionados son el 5y 8, y menos frecuentes 14, 17, 20, 36, 38, 41, 47, 48. Esta descrito un riesgo
elevado de cancer cutdneo no melanoma, predominantemente en regiones fotoexpuestas, durante la tercera década
de la vida. Las manifestaciones tipicas son maculas y papulas pitiriasis versicolor-like con distribucion facial, nucal,
tronco y miembros superiores; y aparicién durante la infancia. Recientemente se han encontrado nuevas mutaciones de
otras familias de genes causantes de EV como RHOM, MST-1, CORO1A, GATA2, etc, ademas de formas adquiridas como
las relacionados con VIH vy la iatrogenia.

Por lo tanto, la epidermodisplasia verruciforme es el resultado de una combinacién de infeccion de VPH y mutaciones
genéticas congénitas en el canal transmembrana TMC6/EVERT o TMC8/EVER2. A pesar de los avances cientificos en la
comprension y manejo de EV, el papel detallado del VPH en la patogenia de la enfermedad todavia no esté claro.
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Figura1.
Maculas
hipopigmentadas
frontales sin
componente

descamativo.
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Figura 2.

Papulas
eritematodescamativas
en articulaciones
interfaldngicas

proximales y
metacarpofalangicas.
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Anamnesis

Mujer de 73 anos con antecedentes de hipertension arterial, fibrilacion auricular cronica, cardiopatia isquémica
e isquemia arterial cronica en miembros inferiores, que es remitida a nuestro servicio por mala evolucién de herida
quirdrgica en extremidad inferior derecha.

Se le habia realizado una amputacion supracondilea de dicha extremidad debida a isquemia arterial no revascularizable
7 meses antes, con dehiscencia de la herida quirlrgica que progreso pese a tratamiento antibidtico y curas topicas. La
ausencia de correcta cicatrizacion se atribuyo a reaccion de rechazo al material de sutura y obligd a reamputar 2 meses
después de la primera intervencion, utilizando otro tipo de sutura. A pesar de que en un primer momento la evolucion
fue favorable, aparecieron rédpidamente Ulceras en el muion, por lo que se instaurd de nuevo tratamiento antibiotico
topico y sistémico, sin mejoria y con aumento progresivo del dolor. La paciente no comentaba sintomas sistémicos
asociados a la aparicion de las lesiones. No presentaba antecedentes reumatoldgicos ni oncoldgicos de interés, no
obstante, referia Ulceras que curaban dejando cicatrices deprimidas en otras intervenciones quirirgicas desde hacia
mas de 20 afos, que no habian sido diagnosticadas.

Exploracion fisica

A la exploracion fisicas se apreciaban 4 Ulceras dolorosas, de aspecto inflamatorio con bordes eritematovioldceos,
sobre cicatriz quirdrgica en mundn de extremidad inferior derecha, de entre 1y 6 cm de diametro y entre 1y 2 cm de
profundidad, con fondo limpio y supuracion serosa escasa (Figura 1A). Asimismo, se apreciaban cicatrices deprimidas
de 2y 4 centimetros en region esternal, sobre cicatriz de esternotomia previa. No presentaba lesiones a otros niveles.
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Exploraciones complementarias

El frotis de la Ulcera y el cultivo de biopsia cutanea fueron positivos para Staphylococcus aureus sensible a meticilina.
También se realizo biopsia punch del borde de una de las Ulceras en la que se observaba un componente inflamatorio
leve en dermis, conformado fundamentalmente por elementos linfohistiocitarios con escasos neutrdfilos (Figura 2). Se
solicitd asimismo una radiografia de térax, que no mostré hallazgos patolégicos relevantes. En la analitica sanguinea
destacaba un componente monoclonal IgG kappa, siendo el resto de hemograma, bioguimica con perfil hepatico y
renal, estudio de coagulacion y serologias sin alteraciones significativas.

Diagnéstico
Ante el cuadro clinico y las pruebas complementarias se establecid el diagndstico de pioderma gangrenoso pos-
quirdrgico

Tratamiento
Se inicio tratamiento con prednisona a dosis de 0,5 mg/kg/dia en pauta descendente y curas periddicas con tacrélimus
0,3% en crema. Actualmente la paciente se encuentra en tratamiento con 2,5 mg diarios de prednisona.

Evolucion
Tras el inicio del tratamiento el dolor disminuyd significativamente, se redujo la coloracién violacea de las lesiones, asi
como su profundidad y no aparecieron Ulceras nuevas (Figura 1B).
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Comentario

El pioderma gangrenoso postquiririco (PGPQ) es una dermatosis neutrofilica caracterizada por la apariciéon de
pioderma gangrenoso (PG) en las incisiones quirlrgicas mediado por un fendmeno de patergia’. Habitualmente simula
una infeccion grave de herida quirlrgica, por lo que el desbridamiento vy el retraso en el tratamiento inmunosupresor
pueden exacerbar el cuadro clinico?. Aunque la forma clasica de PG se asocia en aproximadamente el 70% de los
casos a otra enfermedad sistémica, esta asociacion es menor en el caso de PGPQ v las discrasias sanguineas ocupan
la primera posicion®. Para algunos autores, supone una entidad especifica en la que hasta 6 meses tras la intervencion
aparecen pequefas dehiscencias y finalmente grandes éreas ulcerativas en la herida quirlrgica®. Histolégicamente
predomina un infiltrado de neutrdéfilos en dermis, pero segiin el momento evolutivo, este puede adquirir caracteristicas
de infiltrado cronico con histiocitos y escasos neutrofilos, motivo por el que es fundamental informar a los patélogos de
forma temprana de la sospecha clinica de PGPQ?®. En nuestro caso, se afiade una sobreinfecciéon por Staphylococcus
aureus. No obstante, la mala evolucion con tratamiento antibidtico y la mejoria rapida con corticoterapia oral finalmente
confirmaron el diagndstico de PGPQ.
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Figura1.

A) Ulceras profundas de bordes
violaceos y fondo limpio que
condicionan dehiscencia

de herida quirtrgica sobre
amputacion de extremidad
inferior derecha.

B) Aspecto de las lesiones tras

1 mes de tratamiento, se aprecia
disminucion de la profundidad
de las lesiones, bordes poco

inflamatorios y zonas con tejido
de granulacién y zonas en

reepitelizacion.
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Figura 2.

Punch de piel con hiperplasia epidérmica, con acantosis y dermis
con colageno denso y componente inflamatorio leve superficial

y profundo. A mayor aumento, se observan infiltrado mixto
compuesto predominantemente por elementos linfohistiocitarios,
con escasos neutrofilos. En el contexto de la paciente, es compatible
con el diagndstico de pioderma gangrenoso.
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Anamnesis

Mujer de 83 afos, hipertensa, en tratamiento con capecitabina oral en monoterapia como quimioterapia adyuvante
para adenocarcinoma de recto. Un mes tras la administracion del primer ciclo del farmaco, consultd por aparicion
progresiva de lesiones cutaneas pruriginosas de tres semanas de evolucion de inicio en zona facial y posterior extension
a pecho y miembros superiores. Ademas, presentaba prurito en cuero cabelludo del mismo tiempo de evolucion.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica, presentaba multiples papulas y placas eritematodescamativas de morfologia anular en cara,
escote, dorso de manos vy vértex (Figura 1). La dermatoscopia mostrd vasos arboriformes delgados, grandes puntos
amarillos, escamas blancas, y eritema (Figura 2).

Exploraciones complementarias

Se realizd microscopia confocal de reflectancia (Vivascope 300) visualizandose un patrén similar en todas las lesiones
estudiadas: atrofia a nivel epidérmico, borramiento de la unidén dermoepidérmica junto con numerosas células
inflamatorias; siendo compatible con una dermatitis de interfase.

La histologia revelé un denso infiltrado linfocitario perivascular superficial afectando a epidermis y foliculos pilosos
produciendo degeneracién vacuolar, con abundantes células CD123 positivas. Analiticamente se objetivd anti-Ro/SSA
positivo.
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Diagnéstico
Los hallazgos clinicos, histologicos y de laboratorio fueron compatibles con el diagndstico de lupus eritematoso cutaneo
subagudo (SCLE), y la capecitabina fue considerada el farmaco causal.

Tratamiento
Se pautd mometasona crema una aplicacion al dia en las lesiones.

Evolucion

Las lesiones respondieron de forma muy rapida al tratamiento con corticoide topico y a la reduccion de dosis del
farmaco, sin necesidad de suspension del mismo. Tras una semana de tratamiento, la paciente presentaba minimo
eritema residual, que se resolvio completamente al cabo de dos semanas.

Comentario

El lupus cutédneo inducido por farmacos es una entidad ampliamente descrita aunque su mecanismo patogénico
subyacente continla en estudio. Las manifestaciones cutaneas incluyen: lupus cutdneo agudo, subagudo y cronico o
discoide'.

Numerosos farmacos se han relacionado con erupciones cutaneas lupus-like, entre ellos, agentes quimioterapicos?.

La capecitabina es un profarmaco del 5-fluoracilo, aprobado para el tratamiento via oral del cancer de mamay de recto®.
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La mayoria de casos descritos de lupus cutédneo inducido por capecitabina se corresponden con SCLE, aungue también
se han descrito casos de lupus discoide®”. Los casos presentes en la literatura suelen ser refractarios a tratamiento
habitual, respondiendo Unicamente a la suspension del farmaco. Sin embargo, nuestra paciente presentd excelente
respuesta a tratamiento topico y reduccion de dosis del farmaco, sin necesidad de suspension del mismo?®4.

El uso creciente de capecitabina en diferentes tipos de cédncer hace necesario el reconocimiento precoz de este
efecto secundario. Herramientas como la dermatoscopia y la microscopia confocal ayudan a un diagnostico in situ del
paciente.
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Figura1.

Se observan

papulas y placas
eritematodescamativas
anulares, salpicadas en

region facial.
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Figura 2.

Imagen
dermatoscopica:

se objetivan vasos
arboriformes delgados,
grandes puntos
amarillos, escamas
blancas, y eritema de
fondo.
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Anamnesis

Mujer de 34 anos, natural de Venezuela, acudié a consulta por presentar multiples lesiones generalizadas a predominio
de pliegues, asintomaticas pero progresivas en nimero y extension. Desde su infancia presentaba muchas “pecas”
especialmente sobre dorso de manos y pies, pero en los Ultimos afios habia notado de forma progresiva mayor
oscurecimiento de pliegues. No presentaba ningln sintoma extracutaneo ni patologia sistémica. Al interrogatorio
dirigido comentaba que su madre y abuelo materno tenian la piel similar.

Exploracion fisica

Al examen fisico encontramos multiples lesiones pigmentadas milimétricas, abundantes y confluentes a predominio
de pliegues (Figura 1). A nivel distal en extremidades se observaban maculas reticuladas hipercromicas y en palmas
multiples depresiones milimétricas (a las que no habia dado importancia por presentarlas desde que tenia uso de razén)
(Figura 2) y cicatrices puntiformes periorales.

Exploraciones complementarias

Se solicitd analitica sanguinea basica, sin encontrar valores patolégicos dentro de los resultados.

Se tomd una muestra cutanea para estudio histologico con el siguiente hallazgo:

Piel de axila que presenta elongaciones filiformes de las crestas epidérmicas que se fusionan entre si y dejan
pseudoglobos corneos. Ademas algunos foliculos pilosos, en la zona infundibular, presentan también prolongaciones
filiformes pigmentadas.
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Diagnéstico
Los hallazgos clinicos e histopatologicos fueron sugestivos de enfermedad de Dowling Degos (EDD) con acropigmentacion
reticulada de Kitamura (ARK).

Tratamiento
Tretinoina crema 0,25 mg/g en areas de hiperpigmentacion cutéanea, 1 vez al dia, pudiendo espaciar intervalos en caso
de irritacién o intolerancia.

Evolucion
Alas 2 semanas de seguimiento ya se apreciaba importante mejoria en el aspecto de las lesiones, con buena adherencia
y tolerancia a la crema, por lo que se mantuvo indicacion.

Comentario

La ARK y EDD se tratan ambas de patologias pertenecientes a las genodermatosis caracterizadas por hiperpigmentacion
reticulada.

Haciendo una revision de la lista de hiperpigmentaciones reticuladas hereditarias, encontramos que es frecuente el
hallazgo de datos orientativos en el diagnostico a nivel de manos, destacando depresiones palmares puntiformes (pitted
palms), dermatoglifos hipoplasicos (aplasicos en algunos casos), distrofia ungueal y queratodermia palmoplantar’.
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El caso clinico que presentamos se trata de una mujer que aunque su motivo de consulta fue la hiperpigmentacion
cutanea a predominio de pliegues (caracteristico en la EDD) la exploracién de las manos con el hallazgo de depresiones
palmares (caracteristico en la ARK) fue una pieza clave para el enfoque diagnostico.

Por sus similitudes la EDD vy la ARK hasta hace poco se habian considerado la misma enfermedad pero con distintas
expresiones fenotipicas?® Sin embargo, hoy en dia se sabe que se tratan de enfermedades distintas, con datos clinicos
propios y alteraciones genéticas especificas’, pero cuya presentacion simultdnea estd descrita? Tal es el caso de nuestra
paciente.
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Figura1.

Hiperpigmentacion reticulada mas marcada a nivel de
pliegues. Se observa pliegue axilar y cervical de la paciente
en su primera consulta.
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Figura 2.
Depresiones
milimétricas “pits”
en palmas de ambas
manos.
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Anamnesis

Mujer de 56 afnos, no fumadora ni consumidora de alcohol, con antecedente de mastocitosis sistémica indolente en
tratamiento con cromoglicato disddico, que consultd por la aparicion progresiva de maculas eritematosas, asintomaticas
y persistentes, de afios de evolucion. No referia empeoramiento de las lesiones con la fotoexposicion. No presentaba
enfermedad hepatica conocida. No comentaba otra clinica sistémica.

Exploracion fisica

Presentaba maculas eritematosas con telangiectasias finas en superficie, de 2-6 mm de diametro, irregulares, de bordes
bien definidos, sin componente epidérmico asociado, localizadas de forma bilateral en ambas mejillas, zona de escote y
en raiz de miembros inferiores (Figura 1). A la dermatoscopia, se observaba un patron vascular tipico con vasos lineales
y ramificados. El signo de Darier era negativo. No presentaba lesiones en otras localizaciones.

Exploraciones complementarias

Se realizd una analitica de sangre que no presentaba alteraciones, sin eosinofilia y triptasa sérica negativa. La
autoinmunidad fue negativa (anticuerpos anti-nucleares, anti-DNA nativo, anti-Ro, anti-La, anti-Sm), complemento C3 y
C4 normal.
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Se realizaron dos biopsias punch de 3 mm, en zonas preauricular derecha y preesternal. La histologia mostraba discreto
aumento de los mastocitos presentes en la dermis superficial, de predominio perivascular alrededor de los vasos del
plexo superficial, gue se encontraban moderadamente dilatados y congestivos (Figura 2). Dichos mastocitos, mostraban
una morfologia fusiforme, un citoplasma amplio y finamente punteado y nucleos alargados, isomorfos, sin atipias ni
mitosis, apreciandose entre ellos algun eosindfilo ocasional. La epidermis no mostraba alteraciones en ninguna de sus
capas.

Diagnédstico
Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP).

DO O

Tratamiento

La paciente continud el tratamiento sintomatico con cromoglicato disddico y no precisd ningun otro agente terapéutico
para su control. Se recomendd evitar factores desencadenantes de degranulacion de mastocitos como la toma de
alcohol, la practica de ejercicio intenso o la exposicion a temperaturas extremas.

Evolucién
Desde el momento del diagndstico, la paciente se ha mantenido en seguimiento con controles periddicos, se encuentra
asintomatica y no ha presentado complicaciones en relacion a su enfermedad. 3 6
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Comentario

La aparicion de maculas telangiectasicas puede ser una manifestacion de multiples entidades. El principal diagnostico
diferencial en nuestro caso se centrd en un posible lupus eritematoso telangiectasico, principalmente por la distribucion
de las lesiones en areas fotoexpuestas, si bien la autoinmunidad negativa vy la histologia descartaron este diagnostico.
Ademas, debemosincluiren el diferencial la poiquilodermia, telangiectasias por hiperestrogenismo, insuficiencia hepatica
o colagenopatias, el sindrome Rendu-Osler-Weber, la telangiectasia esencial generalizada, la benigna hereditaria o la
unilateral nevoide.

La telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) es una forma infrecuente de mastocitosis cuténea, sin embargo,
también se ha relacionado con mastocitosis sistémicas'?. En estas entidades, se produce un acimulo anomalo de
mastocitos en diferentes tejidos. La TMEP afecta principalmente a adultos. Se caracteriza por presentar maculas
eritematomarronaceas con telangiectasias, que tienden a confluir, con distribucion bilateral y difusa, localizadas en
tronco y raiz de miembros, menos frecuentemente en zona facial. El signo de Darier caracteristicamente es negativo. El
diagndstico es clinico e histopatologico. El tratamiento es sintomatico y no modifica el curso de la enfermedad®*.
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Figura1.

Imagen clinica de las lesiones de
la paciente. Presencia de maculas
eritematosas con telangiectasias
superficiales en meijilla y region

mandibular izquierda.
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Figura2.
Imagen de estudio
histolégico (Giemsa)
en la que se observan
mastocitos de
predominio perivascular
localizados en dermis
superficial, dispuestos
alrededor de vasos
del plexo superficial
moderadamente
dilatados.
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Anamnesis

Mujer de 78 afios, sin antecedentes personales de interés, que acude al Servicio de Dermatologia tras la interconsulta de
su médico de atencion primaria por unas lesiones en las ufas multitratadas sin respuesta.

El cuadro se inicio hace 3 afos con afectacion de tercer y cuarto dedo de ambas manos, con onicolisis distal, paroniquia
leve y onicosquisis. La paciente no presentaba pitting ungueal, leuconiquia ni mancha en aceite. En ese momento fue
diagnosticada de onicomicosis por su dermatdlogo vy se inicid tratamiento topico con amorolfina 50 mg/mL en barniz
de ufias, sin mejoria tras mas de 6 meses de tratamiento. Ante la falta de respuesta al tratamiento topico, se inicia
itraconazol 100 mg diarios durante 12 semanas, a pesar de contar con un cultivo negativo para hongos, y sin mejoria
evidente a la finalizacion del tratamiento.

Ante la persistencia de las lesiones vy la extension al resto de las ufas llegando a afectar a nueve de ellas, la paciente
desiste de nuevos tratamientos y no vuelve a consultar hasta el presente.

Exploracion fisica

En el momento de la consulta presentaba adelgazamiento de la ldamina ungueal con onicdlisis, onicosquisis vy
agrietamientos en 9/10 ufas (Figura 1) y pterigion ungueal en varias de ellas (Figura 2). No presentaba lesiones cutaneas
Nni en mucosas.
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Exploraciones complementarias
Se realiza biopsia cutdnea de la matriz con resultado de patrén de reaccion liquenoide compatible con liquen plano
ungueal.

Diagnéstico
Ante estas lesiones tan sugestivas y biopsia compatible, se realiza el diagndstico de liquen plano ungueal.

Tratamiento
Se inicia tratamiento con propionato de clobetasol 0,05% topico 1vez al dia durante 3 meses.

Evolucion
Se produce una respuesta parcial al tratamiento, sin resolucidn del pterigion ungueal.

Comentario'®

Elliquen plano ungueal se presenta en el 10% de los enfermos de liquen plano y, por lo general, afecta a varias uias. Las
lesiones ungueales muy rara vez se presentan con afectacion cutanea o de mucosas. Los hallazgos clinicos diagndsticos
son adelgazamiento, aparicion de crestas vy fisuras longitudinales en las ufas. Estos cambios son manifestaciones del
dafo en la matriz ungueal que pueden conducir a fibrosis y a la formacion de pterigion dorsal.
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Se debe de hacer el diagnostico diferencial con la psoriasis, la onicomicosis, el sindrome de las ufas amarillas y el
pterigion por diversas enfermedades ampollosas o por isquemia distal.

En conclusién, presentamos el caso de unas lesiones de liquen plano ungueal, con unas imagenes muy esclarecedoras
de la clinica, para tener presente esta entidad ante los casos de “onicomicosis” recalcitrantes que tanto el médico
de atencion primaria como el dermatologo se pueden encontrar. Esta es una patologia relativamente frecuente,
infradiagnosticada y con un tratamiento que controla la enfermedad si se inicia en etapas tempranas, pero que conlleva
la pérdida de la ldmina ungueal si se deja evolucionar.
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Figura1.

Foto de ambas manos
de la paciente donde se
aprecia la afectacion de
nueve de las diez unas,
con adelgazamiento

de la lamina ungueal,
onicalisis y pterigion
ungueal.
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Figura 2.

Foto de mas detalle de
las ufias de la mano
izquierda donde se
aprecia el pterigion (la
adherencia entre el
pliegue proximal y el
lecho de la ufa con la
desaparicion de casi
toda la lamina).
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Anamnesis

Paciente de 68 afos que acude a consultas de Dermatologia por aparicion de erupcion eritematosa en parte alta de
espalda, abdomen, cara lateral de los brazos y region frontal de la cara, de 4 meses de evolucion. Coincidiendo con la
aparicion de las lesiones cutaneas refiere comienzo de dolor articular en manos vy rodillas e impotencia funcional de
cintura escapular. La paciente niega fiebre, pérdida de peso, ni otros sintomas sistémicos. Cuenta también desarrollo de
lesiones papulonodulares en cara dorsal y lateral de dedos de ambas manos.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica destaca en la parte alta de cuello una erupcién eritematosa micropapular que llega hasta las
escapulas, mismas lesiones en cara lateral de brazos y en ambas regiones temporales faciales. La distribucion de
las lesiones recuerda a las presentadas en los pacientes con dermatomiositis, con el caracteristico signo del chal y
afectacién en zonas fotoexpuestas en brazos y cara. Observamos también multiples nodulos indurados color piel de
aspecto perlado en cara dorsal y lateral de los dedos de ambas manos, la mayoria sobre articulaciones interfaldngicas
proximales y distales, no dolorosos (Figura 1).

Junto con la clinica cuténea la paciente presenta dificultad para la elevacion de brazos por encima de los hombros, con
incapacidad a vencer resistencia e incapacidad a la flexion completa de articulaciones interfalangicas con dolor articular
artritico de las mismas.

No se palpan adenopatias periféricas ni masas ni megalias en la exploracion abdominal.
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Miscelanea

Exploraciones complementarias

Se le realizé una analitica con estudio de autoinmunidad y con marcadores tumorales en la que destaca ligera elevacion
de reactantes de fase aguda (PCR y LDH), titulos de ANAs positivos a 1/640, anticuerpos dsDNA negativos, ENAs
negativos, Western blot dermatomiositis negativo, anticuerpos contra péptido citrulinado y factor reumatoide negativo,
proteinograma sin alteraciones y antigeno CA19.9, CA125 vy alfa fetoproteina negativos.

Se le realizd una radiografia de manos en la que se observa una artritis franca en ciertas articulaciones interfalangicas.
Se realizd una biopsia cutanea tipo punch de 4 milimetros de uno de los nédulos de la mano y de las lesiones
micropapulares de abdomen, en las que se observa en ambas una proliferacion histiocitaria con células gigantes
multinucleadas que ocupan la dermis superficial y media, con estudio inmunohistoquimico positivo para FXIIIA, CD163
y CDB68 positivo y negativo para S-100 y CD1a (Figura 2).

Diagnédstico
La paciente fue diagnosticada de reticulohistiocitosis multicéntrica con manifestaciones cutaneas a tipo dermatomiositis
y artritis.

Tratamiento
Iniciamos pauta larga de prednisona 30 mg y Arcoxia® 60 mg.
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Miscelanea

Evolucion

Con el diagndstico confirmado, iniciamos estudio de extension en busca de patologia neoplasica subyacente dado
la asociacion de esta patologia con tumores malignos. Solicitamos un TAC total body en el que encuentran lesiones
hepaticas que impresionan de quistes hepaticos simples, lesion quistica renal, un nédulo pulmonar de 5 mm en lobulo
inferior derecho, tiroides de bordes lobulados de aspecto heterogéneo sin observarse adenopatias aumentadas de
tamano a ningun nivel.

La paciente es derivada a Servicio de Digestivo, Urologia, Neumologia y Endocrinologia para valorar los hallazgos
encontramos en el TAC. Se descarta malignidad de lesiones hepaticas y renales, se controla con TAC a los tres meses el
nodulo pulmonar, observando estabilidad de lesion y se realiza ecografia tiroidea. En la ecografia de tiroides se observan
multiples nodulos destacando dos nddulos de 2 cm cada uno en [ébulo izquierdo de aspecto solidos, hipoecoicos y bien
delimitados susceptibles de puncion por el tamafo.

Se realiza puncion por aspiracion de aguja fina de ambos nédulos informéandose una proliferacion de células foliculares
tiroideas con escaso coloide, sin atipias. Aun asi, se realiza tiroidectomia total para mejor estudio anatomopatoldgico,
pendiente de resultado a dia de hoy.

La clinica articular es manejada por Reumatologia manteniendo dosis de prednisona a 10 mg y Arcoxia® 60 con un
control optimo de los sintomas, valorando la opcién de iniciar metotrexato en caso de empeoramiento clinico.

Desde el punto de vista cutaneo la paciente mantiene las lesiones nodulares en dedos de manos, mejorando el aspecto
de la erupcioén a nivel de espalda, cara y brazos, quedando lesiones residuales.
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Comentario

La reticulohistiocitosis multicéntrica es una patologia dentro del grupo de las histiocitosis de células no Langherans.
Se caracteriza por la presencia de lesiones papulonodulares en manos y cara, principalmente, pudiendo desarrollarlas
en otras partes del cuerpo, y por artritis erosiva simétrica deformante de articulaciones pequefas y grandes, siendo las
mas frecuentemente afectadas las interfalangicas distales. Puede haber afectacion sistémica encontrando lesiones en
mucosas, glandulas salivales, musculo, higado, rifiones, corazon, etc! En ocasiones existen manifestaciones cutaneas
que recuerdan a conectivopatias, como es en nuestro caso, rememorando a una dermatomiositis?.

Alrededor del 25% de los casos se presentan en pacientes con neoplasias, o que obliga al estudio y seguimiento de los
pacientes en busca de patologia tumoral subyacente®.

Su abordaje consiste en corticoides orales a dosis medias-altas apoyandose en otros farmacos como metotrexato,
ciclofosfamida, azatioprina e incluso anti-TNF.

La enfermedad suele tender a una resoluciéon espontanea en torno a los 8 afios del diagnostico. En caso de asociarse a
neoplasias, el curso de la enfermedad va asociado al curso de la patologia de base*.
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Figura1.

Se observa rash
eritematoso
micropapular en parte
alta de espalda, cara
lateral de ambos brazos
y parte central del
abdomen. Encontramos
nodulos perlados color
piel en la cara dorsal

y lateral de dedos y
manos.
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Figura 2.

Infiltrado inflamatorio
en dermis
superficial y media
de predominio
histiocitario con
abundantes células
multinucleadas a
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que tinen
positivamente para
inmunomarcadores
CD68y CD163.
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