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Por fin, sus pacientes
con dermatitis atopica
podran tener
una vida normal

® Tratamiento no corticoideo' con
selectividad cutanea.?

"'Cree que iuega a esconderS? ® Mejora el prurito durante los tres

primeros dias. '

o ® Previene la aparicion de los brotes
si se aplica ante los primeros signos
(eritema) y sintomas (prurito). >*

® Eficaz en todas las zonas del cuerpo,
incluyendo cara y cuello.

{Esta escondiendo su piel?

® Buen perfil de tolerabilidad local 3
y de seguridad.®

® Presentacién en crema al 1%.4

® Debe aplicarse dos veces al dia. *
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CONTROL DE LOS BROTES.
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Alivio del eccema,control de los brotes.




Organo Oficial del Colegio Ibero-Latino-Americano de Dermatologia

Medicina

Cutanea

www.medcutan-ila.org

Argentina - Bolivia - Brasil - Chile - Colombia - Costa Rica - Cuba - Ecuador - El Salvador - Espafa - Guatemala - Honduras - México -
Nicaragua - Panama - Paraguay - Per( - Portugal - Puerto Rico - Republica Dominicana - Uruguay - Venezuela

FUNDADORES

REDACCION

Ruben David Azulay
Orlando Cafiizares
Hernan Corrales Padilla
Francisco da Cruz Sobral
Luciano Dominguez Soto
José Gay Prieto

David Grinspan
Francisco Kerdel-Vegas
Antar Padilha Gongalves
Joaquin Pifiol Aguadé
Juan di Prisco

Augusto Salazar Leite

Director
Juan Ferrando

Directores honorarios
José M? Mascar6
Mario Lecha Carralero

Secretarios de redaccion
Ramon Grimalt Santacana
José M? Mascaré-Galy

Coordinacién editorial
Carmen Marcos
Rafael Cordones

Publicidad
Elena Lagalante

Comité de Redaccién
Isabel Bielsa Marsol
Javier Bravo Piris

COORDINADORES DE SECCIONES

Américo Figeiredo

Jesus Gardeazébal Garcia
Vicente Garcia-Patos
Gisela Hausmann

Enrique Herrera Ceballos
Rosa M. Marti Laborda
Antonio Massa

Gerardo Moreno Arias

J. Carlos Moreno Jiménez
Lluis Puig Sanz

Ramon Pujol Vallverdu
Paloma Sanchez-Pedrefio
Octavio Servitje Bedate
Eduardo Silva-Lizana
Francisco J. Vazquez Doval
Antonio Vilalta Solsona
Joan Vilaplana Vilaplana
Juan J. Vilata Corell

Educacion Médica
Continuada

Rafael Falabella
Juan Honeyman

Cirugia Dermatolédgica
Jorge Ocampo
Luiz Enrique-Camargo Paschoal

COMITE ASESOR

Dermatopatologia
Alicia M? Kowalczuk
Griselda de Anda

Bibliografia Comentada
Miguel Angel Mufioz Pérez
José Manuel Mascar6-Galy

Argentina

Margarita Larralde de Luna
Carlos Fernando Gatti
Ricardo Galimberti

Bolivia

Maria Eugenia Gonzélez
Brasil

Oswaldo Delfine Filho

José Eduardo Costa Martins

Chile
Rubén Guarda Tatin
M. Emilia Zegpi Trueba

Colombia
Carlos Horacio Gonzélez Rojas

Costa Rica
Orlando Jaramillo Antillan

SUSCRIPCIONES

Cuba
Alfredo Abreu Daniels

Ecuador

Patricio Freyre Murgueytio
El Salvador

Mauricio Vazquez Romero
Eduardo Bafios

Espaia

Enrique Herrera Ceballos

Luis Iglesias Diez

Purificacién Sanchez Sanchez

Guatemala

Carlos Villanueva Ochoa
México

M. Teresa Hoijyo Tomoko
Roberto Arenas Guzman
Lourdes Tamayo Sanchez

Paraguay
Gloria Mendoza

Perii
Fernando Magill Cisneros

Portugal

Antonio José Da Silva Picoto
Puerto Rico

Ana Colén

Repiblica Dominicana
Rafael Isa Isa

Edelmira Bonilla Rivas
Uruguay

Griselda de Anda

Venezuela
Hernan Vargas Montiel
Jaime Piquero Martin

Precio suscripcién por un afio: Personas fisicas: 90 € +IVA

Precio ejemplar: 15 € +IVA

Instituciones: 100 € +IVA

BCN Art Directe, S.L. - carrer de la Mercé, 25, local - E-08002 Barcelona (Espafa)
E-mail: suscripciones@medcutan-ila.org - Teléfono: +34 93 268 7207 - Fax: +34 93 268 0028

PUBLICIDAD

Elena Lagalante. BCN Art Directe, S.L. - carrer de la Mercé, 25, local - E-08002 Barcelona (Espafia)
E-mail: publicidad@medcutan-ila.org - Teléfono: +34 607 260 684 - Fax: +34 93 268 0028

EDITA

BCN Art Directe, S.L. - carrer de la Mercé, 25, local - E-08002 Barcelona (Espafa)

Web: http://www.bcnartdirecte.com - E-mail: info@bcnartdirecte.com

Teléfono: +34 93 268 7207 - Fax: +34 93 268 0028

ISSN: 0210-5187

JE€PHq Colegio Ibero-Latino-Americano
de Dermatologia

Web: http://www.cilad.org
E-mail: cilad@cilad.org

COMISION DIRECTIVA (2004-2007)

Presidente:

Vicepresidente:

Secretario general tesorero:
Secretario general adjunto:

Director “Medicina Cutanea
Ibero-Latino-Americana”:

Direccion de asuntos internacionales:
Direccion de educacion médica:

Direccion de asuntos cientificos:

Presidente pasado del CILAD:
Presidente XVI Congreso CILAD:

Roberto Arenas (México)
Rafael Isa Isa (Rep. Dominicana)
Carlos Fernando Gatti (Argentina)

Jorge Ocampo-Candiani (México)

Juan Ferrando (Espana)
Evelyne Halpert (Colombia)
Julidn Sédnchez Conejo-Mir (Espafia)

Luna Azulay Abulafia (Brasil)
Denise Steiner (Brasil)

Francisco Camacho (Espafia)

Rafael Falabella (Colombia)

DELEGADOS NACIONALES

Argentina
Horacio Cabo
Bolivia
Luis Valda Rodriguez
Brasil
Nelson Proenca

Chile
Rubén Guarda
Colombia
Angela Zuluaga
Costa Rica
Orlando Jaramillo Antillon

Cuba
Alfredo Abreu Daniels

Ecuador
Patricio Freire
El Salvador
Jaime Martinez
Espaiia
Enrique Herrera Ceballos

Guatemala
Patricia Chang
México
Gisela Navarrete Franco

Panama
Reinaldo Arosemena Sarkissian

Paraguay
Antonio Guzméan
Peril
Fernando Magill Cisneros

Portugal
Antonio Massa

Puerto Rico
Ana Colon
Repiiblica Dominicana
Edelmira Bonilla Rivas
Uruguay
Miguel Martinez

Venezuela
Ricardo Pérez Alfonso

PRESIDENCIA

Dr. Roberto Arenas
Calz. Tlalpan 4800 (14000) DF. México
E-mail: rarenas98@hotmail.com

SECRETARIA GENERAL Y TESORERIA

Dr. Carlos Fernando Gatti
Soler 50 3° “B” (1704) Ramos Meji. Buenos Aires. Argentina

© Copyright 2004 Medicina Cuténea Ibero-Latino-Americana. Reservados todos los derechos.

El contenido de la presente no puede ser , i por ningun lectr6nico o mecanico, incluyendo fotocopia,
grabacion magnética, ni registrado por ningun sistema de recuperacion de informacion en ninguna forma ni por ningun medio, sin la previa autorizacién por
escrito del titular de los derechos de explotacion de la misma

Medicina Cutanea se distribuye exclusivamente entre los profesionales de la medicina.

Esta publicacién se imprime en papel no 4cido.
This publication is printed in acid-free paper.

E-mail: cilad@cilad.org
Secretaria CILAD

Telefax: +54 11 4931 9689
E-mail: cilad@cilad.org
Web: http://www.cilad.org

F¥hrit=



JEPUy

COLEGIO IBERO-LATINO-AMERICANO DE DERMATOLOGIA

Estimado colega, tenemos el agrado de invitarle a asociarse al Colegio Ibero-Latino-Americano de Dermatologia. La
cuota anual es de 60 Euros. Siendo miembro del CILAD recibira la revista Medicina Cutanea Ibero-Latino-Americana
vy podré participar en los Congresos del CILAD con tarifa especial asi como concursar a las Becas Oficiales.

Requisitos
Miembro Titular ] Dermatologos Ibero-Latinoamericanos, deberan acreditar tal condicion.
Miembro Adjunto ]  Médicos no dermatologos, vinculados estrechamente con la especialidad.

Miembro Agregado ] Universitarios no médicos, que estén vinculados estrechamente con la dermatologia, reconocidos
por la Comisién Directiva.

Datos personales

Y o111 [ 1 USSR RRURPRPPOE
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Fecha de ingreso como médico (adjuntar fotocopia del titulo) _ _/_ _/
Fecha de ingreso como especialista (adjuntar fotocopia del titulo) /__1

(o o1 = o [V SR oo g o1V T £ PSP PUPU PR
D] =ToT o o] o HPU PSP OUPU P
CPo, (0110 To Lo ST OTSUPTRRRPSPP
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Forma de pago

Valor de la inscripcion: 60 euros (cuota del afio 2004)

¢ Tarjeta de crédito:

VISA [] MASTER CARD [] AMERICAN EXPRESS []
NUMERO: ___ _-__ _ _-__ __-____-____CADUCA__/__
¢ Cuenta bancaria (solamente en Espafia)
NUMERO: _ _ _ _-_ - - . (20 digitos)
Autorizo a debitar la cantidad de: euros Fecha: _ _/__/__(dd/mm/aa)

Firma del solicitante:

Enviar a:

Secretaria Administrativa Medicina Cutanea Ibero-Latino-Americano
BCN Art Directe, SL
Merce, 25 local - 08002 Barcelona (Espafia)
Tel.: (+34) 93 268 72 07 Fax: (+34) 93 268 00 28
E-mail: cilad@bcnartdirecte.com




Organo Oficial del Colegio Ibero-Latino-Americano de Dermatologia

Medicina

Cutanea

www.medcutan-ila.org

Sumario Volumen 32, Suplemento 1 Marzo - Abril 2004

XVII REUNION CLiNI,CA INTERNACIONAL
DE DERMATOLOGIA DE BARCELONA
12-13 MARZO 2004

Pagina
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic.
Facultat de Medicina. Universitat de Barcelona.............ccooovviiiiiiiiiiiii e, 6
P O G AIMIA . e 7
PrESENTACION ..ot 13

Apertura: Breve historia de las reuniones internacionales de Dermatologia de Barcelona .... 15

Ponencias
Seccion |. La Dermatologia del siglo XX ... 21
Seccion Il Avances €N TerapP@ULICA . ..oioio oot 33
Seccion lIl. De las “Perlas Dermatoldgicas” a la Dermatologia basada en la evidencia............ 55
Conferencia MagiStral...........oi i 62
Casos Clinicos en busca de DIagnOSTICO ....oooouviiiiiieiiiii e 65
COMUNICACIONES OFAlES ... ettt 79
PO S e s 99
Comité Organizador: Secretaria Técnica:
Carmen Herrero Elena Lagalante
Teresa Estrach Editor:

Juan Ferrando Juan Ferrando



Organo Oficial del Colegio Ibero-Latino-Americano de Dermatologia

Medicina

Cutanea

www.medcutan-ila.org

Sumario Volume 32, Supplement 1 March - April 2004

XVII INTERNATIONAL CLINICAL MEETING
OF DERMATOLOGY OF BARCELONA
MARCH 12-13, 2004

Page
Department of Dermatology. Hospital Clinic.
Faculty of Medicine. University of Barcelona............cccccoooiiiiiiiiiiiiiiceeeee 6
(0o 7T 0 0T PP 7
FOTEWOIA ... it 13

Opening: A brief history of the Clinic International Meetings of Dermatology of Barcelona ... 15

Lectures
Section . XXI Century’s Dermatology ..........cooiiiiiiiiiiiiiii e 21
Section Il. Advances in TherapeULICS.........e i 33
Section lll. From the “Pearls of Dermatology” to evidence-based Dermatology...................... 55
AT T = AU =SSP 62
CaSES TOF DIAGNOSIS .. ..ot 65
Oral COMUNICATIONS ...ttt e e 79
PO S S . e s 99

Organizing Comitee: Technical Secretary:
Carmen Herrero Elena Lagalante
Teresa Estrach Editor:

Juan Ferrando Juan Ferrando



XVII REUNION CLiNI,CA INTERNACIONAL
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PROGRAMA

Apertura

— Recuerdo histérico de las Reuniones Clinicas Internacionales de Dermatologia de Barcelona

JM Mascar6

Seccion I. La Dermatologia del siglo XXI
Moderadores: C. Herrero, M? A. Gonzalez-Ensefat, M. Lecha

— Nuevas manifestaciones cutaneas de enfermedades sistémicas
P. Fernandez Pefias
— Advances in Pediatric Dermatology
A. Oranje
— New aspects in Genodermatoses
R. Happle
— Susceptibility to Melanoma
J. Newton Bishop

Moderadores: J. Peyri, T. Castel, E. Martin

— Nuevos horizontes en el manejo de los linfomas cutaneos
O. Servitje

— Nuevos horizontes en el diagndstico mediante Dermatoscopia
J. Malvehy

— La Cirugia dermatolégica del siglo XXI
J. Sdnchez Conejo-Mir

Seccion Il. Avances en Terapéutica
Moderadores: T. Estrach, A. Castells Rodellas, RM Marti Laborda

— New drugs in the treatment of atopic dermatitis
C. Gelmetti
— Nuevos farmacos en el tratamiento de la psoriasis
E. Fonseca
— Novedades en antihistaminicos
JC Moreno
— Fototerapia al dia
M. Lecha
— Nuevos laseres en Dermatologia
A. Campo Voegli

Moderadores: P. Umbert, RM Pujol, M. Alsina

— Avances en el tratamiento del cancer cutaneo no melanoma
C. Guillén

— El melanoma maligno del 2010
S. Puig

— Lafuncidn de las redes tematicas en la asistencia médica:
El ejemplo de los linfomas cutaneos
RM Pujol

— Nuevos horizontes en el tratamiento médico del hirsutismo
F. Camacho



Seccion lll. De las “Perlas Dermatolégicas” a la Dermatologia basada en la evidencia
Moderadores: JM Mascar¢, C. Ferrandiz, A. Alomar

— En el Diagnéstico clinico
V. Garcia-Patos
— En Terapéutica dermatolégica
C. Ferrandiz
— En Cirugia dermatolégica
A. Vilalta
— En el balance coste/beneficio de la consulta dermatolégica
U. Gonzéalez

Conferencia magistral
Moderador: JL Diaz Pérez

“Psoriasis: De lo que aprendimos, de lo que sabemos y de lo que ignoramos”
J. Honeyman

Seccidn IV. Casos Clinicos en bhusca de Diagnéstico

(Casos en presentacion digital)

Moderadores: J. Ferrando, J. Palou, JM Mascar6-Galy

Presentadores: Invitados extranjeros y Servicios de Dermatologia de Hospitales de Catalufia.
Panel de discusores: JL Diaz Pérez, E. Fonseca, A. Garcia Diez, C. Guillén, A. Ledo, JC Moreno,
J. Sanchez Conejo-Mir

Premio Galderma al maximo acertante de diagnosticos™®

*Inscripcion y viaje u hotel al Congreso de la EADV de Florencia 2004

CC 1. Mujer adulta con placas infiltradas crénicas del tronco
J. Honeyman, R. Soto, S. Gonzéalez
CC 2. A red tumor since a few weeks after birth
AP Oranje, GC Madern, PJC de Laat, JC den Hollander, AE Brandsma
CC 3. Nail and hair problems in a 47-year-old woman
R. Happle, A. Konig, R. Danarti, M. Bittar
CC 4. Mujer adulta con insuficiencia renal y lesiones cutaneas
RM Marti, JM Casanova, M. Baradad, R. Egido, M. Ribes, M. Egozcue
CC 5. Tumoracion digital Gnica en nifio de 7 afios
A. Azén, A. Navarro, S. Bel, MA Martinez
CC 6. Tumoracién plantar dolorosa
J. Luelmo Aguilar, M. Sabat Santandreu, A. Saez Artacho
CC7. Eritema y edema palpebral unilateral, persistente

[. Bielsa, N. Fernandez-Chico, M. Ribera, MJ Fuente, JM Carrascosa,
MT Fernandez-Figueras, C. Ferrandiz

CC 8. Mujer con placas en tronco y cara de 4 meses de evolucion
JM Sanchez-Schmidt, X. Bordas, J. Notario, J. Peyri
cCo9. Mujer de 66 aiios con artritis reumatoide y miltiples papulas en areas de extension de

extremidades

F. Gallardo, M. Iglesias, M. Gilaberte, C. Barranco, J. Blanch, RM Pujol
CC 10. Recién nacida con lesiones vesiculosas en extremidades

MA Gonzéalez-Ensefat, MA Vicente



CC 11. Varon adulto con nédulos ulcerados en dorso de manos

P. Umbert, G. Martin

CC 12. Sindrome constitucional, febricula y lesiones cutaneas en una mujer de raza negra
V. Garcia-Patos, L. Palacio, E. Trallero, A. Selva, C. Pascual, A. Castells
CC 13. Nédulos violaceos generalizados y afectacion neurolégica
JA Moreno Romero, P. Aguilera, A. Garcia Herrera, P. Iranzo
CC 14. Maculopapulas pigmentadas diseminadas
S. Puig, S. Segura, C. Abellaneda, A. Campo, J. Ferrando
CC 15. Placas infiltradas difusas progresivas
J. Ferrando, JM Mascar6-Galy, JA Moreno Romero, P. Iranzo, M. Lecha
CC 16. Induracion y eritema progresivos de la espalda
|. Lopez Lerma, T. Estrach, JM Mascard-Galy, M. Julia
CC 17. Placas faciales granulomatosas crénicas
D. Romero Riu, P. Iranzo, M. Lecha, H. Torras, J. Palou
CC 18. Erupcion ampollosa en paciente con artritis, glomerulonefritis y anticuerpos antinucleares
positives

C. Herrero, JA Moreno Romero, P. Aguilera, R. Grimalt

CC 19. Placas progresivas asintomaticas en un paciente VIH+

M. Alsina, C. Carrera, JM Mascar6-Galy, |. Lopez

CC 20. Induracion cutanea generalizada en paciente con fibrosis retroperitoneal

JM Mascar6-Galy, JA Moreno Romero, S. Segura, C. Herrero

CC 21. Placas erosivocostrosas palpebrales

A. Guilabert, JM Mascard-Galy, P. Iranzo, C. Carrera

CC 22. Nddulo ulcerado labial

S. Segura, C. Abellaneda, M. Alsina, J. Ferrando

CC 23. Placa infiltrada nasal

C. Mufioz, JM Mascaré-Galy, |. Martinez, E. Martin, T. Estrach

Comunicaciones orales

Bloque I. Moderadores: A. Garcia Diez, P. Iranzo, T. Estrach

Histiocitosis congénita autoinvolutiva. Revision de cinco casos

B. Navajas, |. Trebol, O. Lasa, R. Zabala, J. Burgos, JL Diaz-Pérez

Enfermedad de la piel redundante granulomatosa: El desenlace

JC Moreno-Giménez, R. Jiménez-Puya, M. Galan-Gutierrez, MC Vazquez Bayo,

A. Rodriguez Bujaldon, FM Camacho

Erupcion fotolocalizada como forma de presentacion de Ia reticulohistiocitosis multicéntrica
G. Pérez Pastor, F. Valcuende Cavero, A. Pérez Ferriols, JM Fortea Baixauli, E. Quecedo Estébanez,
C. Serra Guillén, O. Sanmartin Jiménez

Melanoma y embarazo

A. Tejera, E. Gallego, M. Mendiola, R. Castillo, A. Matilla, E. Herrera

Biopsia del ganglio centinela en paciente con epidermolisis ampollosa distrofica recesiva y
carcinoma espinocelular

A. Herrera-Saval, L. Pérez-Naranjo, B. Garcia-Bravo, A. Cabello-Santos, A. Pérez-Bernal,

F. Camacho

Carcinoma de células de Merkel asociado a leucemia linfatica crénica

F. Rodriguez Garcia, R. Sanchez Gonzalez, H. Alvarez ArgUelles, E. Fagundo, F. Guimera,

R. Cabrera, M. Rodriguez, M. Garcia, L. Diaz Flores, A. Noda



Diagnostico de glucagonoma a partir de eritema necrolitico migratorio

F. Mendoza Guil, I. Hernandez Jurado, M? J. Delgado Moreno, M. Lopez Cantarero,
J. Linares Solano, P. Burkhardt Pérez, R. Naranjo Sintes

Epiteliomas basocelulares miltiples post exposicién cronica profesional a rayos X
en un técnico de radio

A. Azdn, A. Gonzalez, S. Bel, C. Grau

Bloque Il. Moderadores: R. Pedragosa, R. Grimalt, J. Ferrando

Sindrome de Gorlin con metastasis

JM Casanova, RM Marti, M. Baradad, S. Bielsa, R. Egido

Dermatitis hipozinquémica neonatal. Presentacion de dos casos

R. de Lucas, E. Lopez de Ayala, |. Prats, M. del Corral, D. Arranz, M. Casado

Criptococosis diseminada en una anciana

M. Almagro Sanchez, M. Pérez Garcia, J. Mosquera Reboredo, T. Duran Valle,

J. Rodriguez Lozano, B. Fernandez Jorge, E. Fonseca Capdevila

Micosis diseminada invasiva por Scedosporium prolifican

A. Pulpillo Ruiz, D. Chinchén Espino, A. Serrano Gotarredona, L. Rodriguez Fernandez-Freire,
J. Bernabeu Witell, J. Sanchez Conejo-Mir, D. Marcilla Plaza

Granulomas de cuerpo extrafio sarcoideos sobre implantes de silicona desencadenados por
Peginterferon ALFA 2B

A. Lépez-Pestafia, A. Tuneu Valls, J. Zubizarreta Salvador, P. Eguino Gorrotxategui, C. Lobo Moréan,
M. Garcia Bengoechea

Metotrexate o ciclosporina como terapia inicial de la psoriasis en placas moderada-grave:
un estudio de minimizacion de costes

F. Revenga Arranz

Granuloma facial que simula un rinofima

C. Requena, P. Castejon, O. Sanmartin, R. Botella, E. Nagore, C. Guillén

Bloque Ill: Moderadores: A. Camps, H. Torras, C. Herrero

Ulcera de la pierna secundaria a sindrome XYY

M. Velasco, V. Pont, R. Carmena, F. Millan, C. Pujol, E. Gimeno

Ulcera de Buruli

A. Toll Abelld, F. Gallardo Hernandez, M. Gilaberte Pena, M. Iglesias Coma,

JL Gimeno-Bayon Cobos, RM Pujol Vallverdu

Queratoacantoma de labio tratado con crema de imiquimod al 5%

J. Dalmau Arias, AT Vila Mas, L. Peramiquel Fonollosa, A. Alomar Muntafiola

Linfangiomatosis: una malformacion linfatica que puede simular una neoplasia vascular maligna
J. Mollet, V. Garcia-Patos, R. Bartralot, A. Virds, L. Palacio, A. Medina, A. Castells

Hemangioma facial segmentario asociado a malformacién de vasos intracraneales contralaterales
y cavernoma intracraneal. ;Ampliacion del espectro del sindrome PHACE?

E. Baselga, E. Guardia, M. Gilaberte, F. Esclusa, A. Alomar

Eritema fijo pigmentario producido por benzoato sédico

J. Vilaplana, C. Romaguera

Padsters
Padster 1. Dermatofibroma atréfico y angiomatoide. Un nuevo dermatofibroma comhinado
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PRESENTACION

Estimados amigos:

Fieles a la tradicion de la Escuela de Dermatologia del Hospital Clinic y de la Facultad de Medicina de la Universitat de Barcelona,
celebramos una vez mas la Reunién Clinica Internacional de Dermatologia de Barcelona, esta vez sera el n° XVII, jornadas iniciadas
el afio 1969 por el Prof. J. Pifiol Aguadé. Su continuidad y éxito a lo largo de estos 35 afios ha estado asegurada por el buen hacer
de su seguidor, el Prof. J.M. Mascar¢, autor del resumen de la historia de las reuniones que se describe en estas mismas paginas.

Estas jornadas cientificas constituyen un pretexto para reunir en Barcelona a dermatélogos de las més diversas procedencias, en
un ambiente de amistad y complicidad que favorece y facilita el intercambio cientifico. Los retos de la Dermatologia del siglo XXI
y el quehacer médico basado en la evidencia cientifica, tanto en su aspecto clinico como terapéutico, centraran el interés de los
participantes.

Agradecemos a todos la asistencia a esta XVII Reunién, especialmente a los oradores, que nos honran con su reconocido prestigio.
Agradecemos asimismo la participacion de la industria farmacéutica, ya que sin su colaboracion no seria factible la realizacion de
estas jornadas.

Bienvenidos a Barcelona y deseamos que la reunién sea provechosa para todos.
Muchas gracias.

Carmen Herrero
Teresa Estrach
Juan Ferrando

FOREWORD

Dear friends,

Following the tradition of the Dermatology School of Hospital Clinic and the Faculty of Medicine of the Barcelona University, we
celebrate the “XVII Reunion Clinica Internacional de Dermatologia de Barcelona” whose first edition was organized by Prof. J. Pifiol
Aguadé in 1969. Its continuity and success during these 35 years has been guaranteed by Prof. JM Mascardé, author of a history of
the meetings included in this proceedings book.

These meetings have been and are a pretext to gather in Barcelona dermatologists coming from different places in a friendly and
partnership atmosphere that contributes positively to the exchange of scientific knowledge. The challenges of the XXI century Der-
matology and the medicine based on the scientific evidence, either in its clinical and therapeutic aspect, will focus the interest of
the attendants.

We thank all the participants at this XVII Meeting for their presence and especially the invited speakers who honour us with their
well-known reputation. Our deep acknowledgement also to the companies whose contribution has made possible the celebration of
our meeting.

Welcome to Barcelona: we wish that this meeting will be fruitful for everybody.

Thank you!

Carmen Herrero

Teresa Estrach
Juan Ferrando
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BREVE HISTORIA DE LAS REUNIONES INTERNACIONALES DE
DERMATOLOGIA DE BARCELONA

José M? Mascaré
Profesor Emérito de Dermatologia
Unidad Docente del Hospital Clinic. Facultat de Medicina de Barcelona

Cuando en 1967 el Profesor Pifiol Aguadé obtuvo la Catedra de la Universitat de Barcelona, su principal empefio se centré en ampliar
y modernizar el Servicio de Dermatologia del Hospital Clinico, cosa que logré en un par de afios dotandolo de nuevas unidades,
construyendo laboratorios y salas hasta lograr que fuese el mas actual e innovador de Espafia. La familia de su predecesor el Profesor
Vilanova, quiso contribuir donando todos los libros y revistas cientificas de su coleccién personal y sufragando los gastos de obras
y mobiliario para la creacion de la “Biblioteca de la Fundacién Xavier Vilanova” que quedé ubicada en la quinta planta del Hospital,
aneja al Servicio y Catedra de Dermatologia, en un espacio cedido para dicho propésito.

En la época del Profesor Vilanova, estimulados por su deseo de intercambio con otras escuelas dermatolégicas extranjeras, varios
de sus discipulos marchamos a otros paises para estancias de diversa duracion. Pero fue bajo la direccion del Profesor Pifiol, justo a
mi regreso de Francia, que se comenz6 a llevar a cabo una labor colectiva de intercambio, desplazandonos conjuntamente muchos
de los miembros de su servicio a las reuniones de Dermatologia de Toulouse o de Paris (lo que llegd a ser una tradicién mantenida
durante muchos afios). Fue entonces que se tom¢ la iniciativa de organizar en Barcelona congresos que sirviesen para atraer a
colegas de otros paises (principalmente de Francia, Italia e Inglaterra).

Fue asi como, con ocasién de inaugurar oficialmente la Biblioteca de la Fundacién Xavier Vilanova, el 17 de mayo de 1969, se llevd
a cabo la Primera Reunién Internacional de Barcelona que seria el inicio de una tradicién que se ha mantenido durante los treinta
y cinco afios siguientes.

El acto inicial de aquella reunién se llevo a cabo en la propia biblioteca. En las dependencias del servicio se presentaron varios casos
“in vivo” y la discusién y ulteriores comunicaciones se realizaron en el aula Magna de la propia Facultad. A aquella reunién acudie-
ron relevantes personalidades de la Dermatologfa espafiola (entre ellas Gay Prieto, Gdmez Orbaneja y Dulanto) y extranjera (como
De Graciansky, Bazex y Civatte de Francia, Nazzaro de ltalia, Juvenal Esteves y Cruz Sobral de Portugal) y tal fue el éxito que dio
animo, a Pifiol y a quienes trabajamos con él, para repetir la experiencia. Por entonces, y en los afios sucesivos, no habia traduccion
simultanea para las presentaciones. Las historias clinicas, escritas a maquina y fijadas en la puerta de cada habitacién donde se
presentaba un paciente, estaban escritas en castellano y francés. El francés lo escribiamos la Doctora Catherine Galy y yo mismo.
Y a la hora de la discusion se utilizaba indistintamente castellano, francés, italiano e inglés.

De aquella reunién inicial no queda més constancia de los casos ni de las comunicaciones presentadas que la breve resefia del acto
firmada por Gay Prieto que se publicé en Medicina Cutanea, ya que no se hicieron mas ejemplares que aquellas paginas mecano-
grafiadas de las que hoy no queda copia.

Dos afios mas tarde, el 22 de mayo 1971, se llevo a cabo la || Reunidn siguiendo el mismo formato y de la que si hay plena constancia
ya que, por primera vez, se imprimi6 un libro de resimenes. Entre los casos que se mostraron cabe destacar la paciente que mas
adelante seria publicada como caso princeps de Porfiria Hepatoeritrocitaria de Pifiol y las dermatitis liquenoides por blanqueadores
dpticos de las que en el servicio se llegaron a recoger 108 casos. Entre las comunicaciones de los asistentes merece sefialar las de
Degos sobre la afectacion ganglionar en la micois fungoide y el estudio de 143 casos de porfiria cutdnea tarda (PCT) de Nazzaro.

La lll Reunién Internacional se llevo a cabo el 29 de septiembre de 1973. En las dos ocasiones anteriores yo habia sido el secretario
de las mismas. En ésta, como en la siguiente, lo fue Francisco Grimalt al haberme trasladado a la catedra de Valencia. De los 85 casos
que se presentaron cabe destacar las dos pacientes con tumores subungueales disqueratdsicos dolorosos, manifestacion asociada a
su incontinentia pigmenti 'y la artritis por microcristales en la protoporfiria eritropoyética. Entre los asistentes cabe resaltar la presencia
de Korting de Mainz, Moynahan de Londres, Okrasinski de Estocolmo, Dexter de Nueva York, Laugier de Ginebra, ademas de los
que fueron habituales de estos congresos, como Jean Civatte que asistié a todas mientras estuvo en activo.

Por aquel entonces, y en los afios sucesivos hasta que la asistencia se hizo mucho mayor y la reunién ocupé dos dias enteros, siguien-
do el ejemplo de lo que se hacia en las de Toulouse, el viernes se dedicaba al trabajo y el sébado se organizaba una excursiéon a un
lugar de interés, con una comida en un buen restaurante, lo que daba un matiz cordial e informal al congreso. Entre las excursiones



de los distintos afios recuerdo con agrado la visita al Monasterio de Santas Creus y la del castillo de Perelada. Degos, Civatte, Nazzaro,
no perdian la oportunidad de participar en esta parte del programa que se escogia y preparaba con ilusién y entusiasmo.

La IV Reunion Internacional de Barcelona se llevd a cabo el 27 y 28 de septiembre de 1975. Entre los 78 pacientes mostrados habia
cinco casos de hidroa vacciniforme con alteraciones del dark repair del DNA, tres casos del eritema estival recidivante estudiado y
publicado por Pifiol y otros tres de livedo reticularis asociada a vasculopatia cerebral. Entre los asistentes de renombre: Rook, Calnan
y Wilkinson del Reino Unido asi como Thivolet, Grupper, Texier y Civatte de Francia. Wilkinson present6é uno de los primeros casos
de eritema necrolitico asociado a glucagonoma.

En la breve historia de la Reuniones Internacionales de Barcelona hay una tragica fecha que hay que sefialar. EI 17 de agosto de
1977 fallecia el Profesor Pifiol y aquel equipo que habia forjado quedaba huérfano de su mentor.

Pero el Maestro habia trazado un camino y los que habfamos recorrido una parte con él tenfamos la intencién de continuarlo. El 1 de
enero de 1978 me hacia cargo yo de la honrosa pero dificil tarea de sucederlo y, con el total acuerdo de todos sus discipulos, el 15
de abril de ese mismo afio en las dependencias de la Ciudad Universitaria se llevo a cabo la V Reunién Internacional que, a su vez,
era un homenaje péstumo a su memoria. Por primera vez, y debido al nimero creciente de asistentes y cambios en los tiempos, las
presentaciones no fueron con pacientes sino en forma de posters. Entre estos cabe sefialar el primer caso de aftosis necrética tratada
y curada con talidomida. Y entre los asistentes a Juvenal Esteves y Guerra Rodrigo de Portugal, Rueda de Colombia, Schnitzler, Bazex
y Larregue de Francia, Mezzadra e Ippolito de ltalia, ademas de los espafioles y extranjeros ya habituales en nuestros congresos.

Decididos a seguir con la tradicion, la VI Reunién Internacional tuvo lugar el 25 de octubre de 1980, dividiéndose las presentaciones
del Servicio en casos clinicos y posters. Estos Ultimos recogian grupos de pacientes o métodos de trabajo o investigacion. Entre los
casos cabe destacar los que mostraban las manifestaciones cutédneas de la macroglobulinemia de Waldenstrom y, entre los posters,
los estudios con microscopia de barrido de las alteraciones del tallo piloso. Entre los asistentes extranjeros que no habian participado
anteriormente recuerdo a Gatti de Buenos Aires, Poiares Baptista de Portugal y Konstantinovic de Belgrado.

El espacio fisico donde se llevaban a cabo nuestras reuniones tuvo necesariamente que cambiar. De las iniciales presentaciones
de pacientes en las dependencias del Hospital Clinic y discusién ulterior en la Facultad de Medicina, a las Facultades de Derecho
y luego de Bioquimica de la Ciudad Universitaria hasta, finalmente, las amplias y cémodas instalaciones del Hotel Princesa Sofia.
Igualmente fue cambiando el lugar donde se llevaba a cabo la cena de gala. El Palacio Real, La Llotja, las Reales Atarazanas, los
salones de Hotel Ritz, los jardines del Hotel Rey Juan Carlos fueron escena de aquellos actos sociales y de confraternizacion en los
que se entregaban premios a los mejores casos y posters o a los ganadores de la sesion “;Cual es su diagnéstico?”.

La VIl y VIII Reuniones Internacionales se realizaron respectivamente el 9 y el 6 de octubre de 1982 y 1984 siguiendo las mismas
pautas que en las precedentes. Casos en pdéster y demostraciones. En ambas llamaban la atencién las centradas en dermatosis
autoinmunes, linfomas, tumores, técnicas quirlrgicas y dermatitis de contacto. En la segunda de las dos se presenté por vez primera
el Hamartoma invisible del foliculo piloso en tres hermanos que luego fue publicado en Archives of Dermatology en 1995. Entre las
figuras relevantes que asistieron a la VIl cabe sefialar a Epstein y Tuffanelli de los Estados Unidos, y a Ferdinando Gianotti de Milan.
A la VIII, por celebrarse en contiguidad con la reuniéon en Barcelona del Club Europeo de Dermatopatologia Unna-Darier, participaron
personalidades invitadas a este evento, como Abulafia de Argentina o Vignale de Uruguay, ademas de los habituales asistentes de
Espafia y Europa.

En 1986 nuestra reunion cambié de formato y nombre. Pasé a denominarse “Jornadas Internacionales de Dermatologia de Barcelona”
prolongandose a dos dias (3 y 4 de octubre) el primero de los cuales pasé a ser un Simposio de “Actualizacion sobre Retinoides” en
el que participaron Strauss, Shalita, Dobson, Graham Smith, Farber y Roenigk de los Estados Unidos, Cunliffe de Inglaterra, Caputo
de ltalia, Gatti de Argentina, Ruiz Maldonado de México, Saurat de Suiza, Vahlquist de Suecia, Orfanos y Gollnick de Alemania, Lassus
de Finlandia, Blanchet-Bardon de Francia y Vignale de Uruguay. El segundo dia continuaba como “IX Reunién Clinica Internacional”
en la que cabe recordar casos como el queratoacantoma subungueal, una nueva observacion de porfiria hepatroeritropoyetica en
una nifia y una coproporfiria hereditaria. Por primera vez participaban también con casos en poster los servicios de dermatologia de
otros Hospitales de Barcelona: Sant Pau, Sagrat Cor, Hospital de Bellevitge “Princeps d’Espanya” y Hospital de Nuestra Sefiora del
Mar. Esta IX Reunién marcé un hito tanto por el cambio de formato como por el de extension. Por primera vez se realizé traduccion
simultanea en castellano e inglés de las ponencias de los invitados extranjeros.

Con la misma estructura en 1988 (21 y 22 de octubre) tuvo lugar la X Reunién Clinica Internacional precedida por un Simposio de
“Avances en Terapéutica” que constaba de dos partes: “Actualizacién sobre nuevas drogas” y “Avances en terapéutica”. Intervi-
nieron relevantes figuras internacionales como Orfanos de Alemania, Civatte y Meynadier de Francia, Wolff de Austria, Greaves de
Gran Bretafia, Ruiz Maldonado de México y Eaglstein, Maibach, Roenigk, Dobson, Strauss y Shalita de los Estados Unidos. Entre



los casos presentados, por su rareza, cabria sefialar la malacoplaquia cutdnea curada con clofazimina, los pacientes de histiocitosis
mucinosa progresiva hereditaria y, lo que luego ya no seria excepcional, una criptococosis cutanea diseminada en un paciente de
sida. El propio libro de resimenes fue mas voluminoso que los anteriores y una vez mas se alcanzd una nueva meta al sobrepasar
el numero de 500 participantes. Con el Hospital Clinic intervinieron activamente presentando casos los servicios de dermatologia de
los Hospitales de Sant Pau, Valle de Hebron, Hospital del Mar, Hospital de Bellevitge “Princeps d’Espanya”, “Germans Trias i Pujol”
de Badalona y Sagrat Cor.

Las siguientes cuatro Reuniones siguieron el mismo modelo y obtuvieron el mismo éxito de asistencia. Se habia conseguido que las
Jornadas Dermatolégicas de Barcelona fueran una cita obligada para gran nimero de dermatélogos espafioles y de otros paises.

Las XI Jornadas tuvieron lugar los dias 19 y 20 de octubre de 1990. El primer dia intervinieron personalidades como Katz, Norris,
Eaglstein, Strauss, Maibach Roenigk, Wolff, Bergfeld de Estados Unidos, Baran de Francia, Caputo de Italia, Woscoff de Argentina,
Ruiz Maldonado de Mexico, Marks de Gran Bretafia en sesiones sucesivas sobre “Nuevas drogas” (interferones, retinoides, ciclos-
porina) y “Dermatosis frecuentes”. Entre los casos clinicos del dia siguiente destacaban un linfoma T chalazodermico y un caso
de metéstasis de melanoma con histologia de nevus azul y, entre los poster, los estudios inmunogénicos de lupus eritematoso y
dermatomiositis. Por primera vez hubo que limitar el nimero de comunicaciones a las primeras recibidas para evitar que no hubiera
tiempo para las Ultimas del programa.

Aunque desde su inicio las reuniones se habian celebrado a afios alternos, con la excepciéon del afio del fallecimiento de nuestro
Maestro, conjuntamente con Mario Lecha, coorganizador de las reuniones desde 1978, tomamos la decisiéon de posponer un afio la
que hubiese correspondido a 1992. El traslado aquel afio de nuestro servicio de Dermatologia a su nueva ubicacién en el Hospital
Clinic (hospitalizacion, laboratorios, bibliotecas, seminario y despachos) y la celebracién de los Juegos Olimpicos en Barcelona, lo
gue conllevaba infinidad de obras de acondicionamiento de la ciudad y hoteles, hacian preferible dejar un intervalo. Fue por ello que
las XII Jornadas vieron la luz los dias 22 y 23 de octubre de1993 con un formato semejante a las precedentes inmediatas. Entre los
oradores extranjeros participaron Anhalt, Strauss, Salita y Roy Rogers Il de Estados Unidos, Guilhou, Belaich y Blanchet-Bardon de
Francia, Black de Inglaterra y Caputo de Italia. Se dio mayor participacién a los espafioles (Moragas, Giménez Camarasa, Iglesias,
Ledo, Camacho, Castells Rodellas, asi como Mario Lecha y yo, fueron ponentes en el primero de los dias). Por primera vez los ca-
s0s presentados por el servicio del Hospital Clinic iban firmados por aquellos que los habian estudiado y preparado, ya que hasta
entonces o habian sido siempre anénima y conjuntamente de toda la plantilla. Entre los presentados cabe destacar el estudio de la
incidencia de hepatitis C en pacientes de porfiria cutanea tarda del equipo de Carmen Herrero, que ese mismo afio se publicé en
Lancet, el pénfigo paraneoplasico del equipo de Juan Ferrando, los estudios de linfomas de Teresa Estrach y Rosa Marti y los de
genética del melanoma maligno de Susana Puig y Teresa Castel.

Las XllI Jornadas Dermatolégicas de Barcelona se llevaron a cabo el 10 y 11 de noviembre de 1995 con un formato analogo. Un
primer dia de Avances con dos blogues sobre los temas “;Qué hay de nuevo?” y “Novedades en Terapéutica” en las que, entre los
oradores extranjeros que aun no habian participado en nuestras reuniones, hay que sefialar a Ana Kaminsky de Argentina, Ervin
Epstein de los USA, Hawk de Inglaterra, Revuz de Francia, Tosti de Italia, a los que hay que habria que afiadir algunos de los que ya
habfan participado en afios anteriores y mas espafioles que en el pasado (Aliaga, Iglesias, Camacho, Giménez Camarasa, José Luis
Diaz-Pérez). Y entre los casos presentados, la respuesta favorable de los tumores dolorosos de la incontinentia pigmenti al etretinato,
el xantoma disseminatum con neuropatia periférica y nuevos estudios inmunogénicos en conectivopatias autoinmunes. Asimismo
participaron mostrando pésters los servicios de otros catorce hospitales de Catalufia. Con un programa tan denso y rico el nimero
de comunicaciones libres tuvo que limitarse a las 24 primeras recibidas.

Las XIV Jornadas (24 y 25 de octubre de 1997) siguieron todavia el mismo modelo. En el Simposio de avances intervinieron Jorizzo de
EEUU, Caputo y Gelmetti de Italia, Ortonne y Enjolras de Francia, Saurat de Suiza, Luger de Alemania y varios espafioles (Requena,
Ledo, Giménez Camarasa, Isabel Febrer, Sanchez-Conejo Mir, Castells Rodellas). De entre los casos mostrados quizas cabria destacar
un tumor neuroectodérmico periférico maligno, un paradégico siringofibroadenoma del lecho ungueal, la exclusion antenatal de feto
homocigoto en la porfiria hepatoeritrocitaria, las delecciones del brazo corto del cromosoma 9 en el pronéstico de las metastasis del
melanoma maligno y la descripcion de un nuevo método para deteccion de anticuerpos circulantes contra el antigeno de 180 kD en
el penfigide ampolloso. Hasta 12 Hospitales de Cataluyfia participaron presentando posters (Sant Pau, Sant Joan de Deu, el Mar,
Sagrat Cor, Germans Trias i Pujol, Bellvitge, Parc Tauli, MUtua de Terrassa, Arnau de Vilanova, Creu Roja, Vall d’'Hebron i General de
Vic) y, ademaés, fueron presentadas 22 comunicaciones libres.

Pero los tiempos cambiaban y las reuniones cientificas debian adaptarse a las nuevas tendencias. Por ello, a partir de las XV Jornadas
(19 y 20 de noviembre de 1999), se establecié otro formato. Si bien el Simposio de Avances del primer dia no fue modificado (con

cuatro bloques: “Avances en clinica”, “Avances en terapéutica”, “Controversias” y “Puesta al dia en diagndéstico” con la participacién
de Callen de los EEUU, Caputo y Lotti de Italia, Freedman de Irlanda, Katsambas de Grecia, Saurat de Suiza, Roseeuw de Bégica,



Ortonne de Francia y varios espafioles: Grimalt, Estrach, Camacho, Diaz Pérez, Iglesias, Aliaga, Castells Rodellas, Herrero, Ferrando,
Lecha y yo mismo), la Reunién Clinica del segundo dia pas6 ser una exhibicién de casos para diagnéstico en ordenador que los
inscritos podian examinar en los equipos situados en el Hotel Princesa Sofia o desde su domicilio a través de la web del Congreso.
La nueva modalidad tuvo mucho éxito y los maximos acertantes del concurso “;Cual es su diagnéstico?” obtuvieron una beca para
asistir a la reunion anual de la Academia Americana de Dermatologia o una agenda electrénica Palm. Los casos en formato electrénico
no eran faciles; a destacar dos micobacteriosis atipicas, una mucinosis juvenil autorregresiva y un sindrome de POEMS.

La XVI Reunién se organizé los dias 22 y 23 de marzo 2002, medio afio mas tarde a las fechas habituales pasando asi de otofio a
primavera. Mario Lecha quiso asi que se aproximase a la fecha de mi jubilaciéon para que, de cierta manera, fuera una cierta des-
pedida de ellas para mi'y la Ultima que organizdbamos conjuntamente. Sigui6 el modelo de los casos para diagnéstico en formato
electronico (a sefialar entre ellos una histiocitosis de células de Langerhans, un sindrome de Muir Torre y una histiocitosis mucinosa
progresiva) y en la Jornada de “Avances y Controversias” participaron Powell de Irlanda, Sterry y Ring de Alemania, Black y Cunliffe
de Inglaterra, Eaglstein y Luis Diaz de EEUU, Hercogova de la Republica Checa, Revuz de Francia y Delecluse de Bélgica.

Esta es la historia, someramente pormenorizada, de unas reuniones que al llegar a la que ostenta el nimero XVII, han conseguido
conservar una tradicion vieja de 35 afios y atravesar la frontera del milenio.

Antes de terminar, y para hacer justicia al trabajo callado y esforzado, quiero mencionar en una lista a aquellos que, a lo largo muchos
0 menos afios, participaron directamente con su afan y entusiasmo: Mario Lecha, coorganizador durante décadas, Juan Ferrando,
coordinador de las sesiones cientificas, a los miembros del actual equipo: Carmen Herrero, Teresa Estrach, Mercé Alsina, Teresa
Castel, Pilar Iranzo, Joseph Malvehy, Encarna Martin, José Manuel Mascard, Jose Palou, Susana Puig, Helena Torras, Antonio Vilalta,
Carlos Romaguera, Juan Vilaplana, Victor Lecha, Dolores Ozalla, Benicio Sanz; a los que estuvieron anteriormente en él: Francisco
Grimalt, Antonio Castells Rodellas, Antonio Castells Mas, Rosa Marti, Gisela Hausmann, Jordi Peyri, Agusti Alomar, Carlos Ferrandiz,
Alberto Telese, José Luis Cisneros, Antonio Montis, Rafael Botella Anton, Antonia M? Muniesa y los que participaron siendo Residen-
tes: Xavier Bordas, Josefa Castro, Rosa Gratacos, M? Jesus Torres, M? Antonia Gonzalez-Ensefiat, Manuel Baradad, Isabel Bielsa,
Antoni Azon, Manel Formigén, Asuncién Vicente, Rubén del Rio, M? Teresa Lépez, M? Cristina Scheppers, M? Teresa Solé, José Soler,
Antonio Campo, Pedro Campo, José Gonzalez, Agusti Toll, Liliana Gémez, Angel Boza, Antonio Campoy, José Eugenio Herrero, Ingrid
Lopez, Alex Llambrich, Isabel Martinez, M? Teresa Robles, Jorge Segura, Mauricio Vera, Juan Antonio Moreno, Carlos Mufioz, Sonia
Segura, Mauricio Vera. Y, entre los que ya no estan, Catherine Galy, Carlos Romaguera senior y Joan Rubié. Todos dieron horas de
su tiempo, casi siempre de forma anénima, para el éxito de las Reuniones. j Qué menos que citarlos aqui !, con la seguridad de que
en esta relacion hay omisiones involuntarias por las que pido excusa. Tampoco quiero olvidar la labor y entrega de Carmen Marcos,
Elena Lagalante, Magda Navarro, Mati Piera y Albert Jorda.

Por haber tenido el honor y la responsabilidad de haber sido participe de su nacimiento y evoluciéon desde el inicio, mi alegria fue
grande cuando supe que, quienes llevan ahora las responsabilidades del Servicio y la Unidad Docente del Hospital Clinic asi como
todo el equipo, decidian unanimemente continuar con la tradicién y organizar la presente Reunion.

Estoy convencido que, tanto en ésta como en las sucesivas, conseguiran el éxito cientifico y de difusién que fueron el objetivo para
el se instituyeron. Y creo que ello complaceria mucho a aquel recordado Maestro que nos enriquecié con sus conocimientos, que
supo infundirnos su idea y nos dio ejemplo. Joaquin Pifiol Aguadé, Maestro, mentor y amigo. Nunca mejor que esta ocasién para
recordarlo y dedicarle este breve relato. Con él nacieron las Reuniones Internacionales de Dermatologia de Barcelona. Ojala sigan
celebrandose durante mucho tiempo.
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NUEVAS MANIFESTACIONES CUTANEAS DE ENFERMEDADES SISTEMICAS

Pablo Fernandez Pefias, Amaro Garcia Diez
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de la Princesa. Madrid

Es dificil comentar las nuevas manifestaciones cutaneas porque los dermatélogos casi siempre han sido muy buenos descriptores
de la clinica de las enfermedades cutéaneas y rara vez aparecen nuevas manifestaciones. Es mas facil hablar de manifestaciones a
las que no se les ha dado la relevancia suficiente o manifestaciones previamente poco frecuentes. También es posible hablar de las
manifestaciones cutdneas de nuevas enfermedades sistémicas.

Para abordar este tema, hemos decidido repasar algunas aportaciones que ha realizado nuestro departamento en este campo y
algunos casos llamativos.

Ulceras perianales y citomegalovirus

Nuestro grupo evalud la presencia de citomegalovirus en pacientes infectados por el virus de la inmunodeficiencia humana. En ese
estudio encontramos que las Ulceras perianales crénicas y menos frecuentemente las orales eran las lesiones mas frecuentemente
asociadas con esta infeccion. Estas lesiones eran el primer signo de infeccion por citomegalovirus y se asocia a una alta incidencia
de infeccidn sistémica.

Primoinfeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana

Hasta un 75% de las primoinfecciones pueden ser asintomaticas. La mayoria de los pacientes con sintomas presentan un exantema
inespecifico maculopapulosos, eritematoso poco pruriginoso. Sin embargo, la presencia de este exantema junto con la presencia de
erosiones y/o ulceraciones en mucosas orales y/o genitales es muy sugeridor del cuadro.

Dermopatia nefrogénica

Entre nuestros pacientes sin diagnostico definitivo teniamos un paciente con insuficiencia renal que desarroll6 lesiones escleréticas.
Tener un solo caso plantea dudas de una asociacion cierta o un hecho aislado. La publicacién de una serie de casos nos ha confir-
mado que nuestro paciente presentaba un presentacién clinica especifica.

Dermatosis neutrofilicas en enfermedades hematolégicas

Las dermatosis neutrofilicas se han asociado a enfermedades hematolégicas y sugieren la posible presencia de una neoplasia. Esto
ocurre sobre todo en pacientes con formas atipicas. Encontrar un paciente con estas manifestaciones es indicador de realizar un
estudio profundo de una posible asociaciéon con una enfermedad hematoldgica.

Poliangeitis microscépica

La presencia de lesiones purpuricas en un paciente implica enfrentarnos a un gran nimero de diagnésticos diferenciales algunos
graves. Un cuadro que ha pasado desapercibido a los dermatélogos y que tiene un mal pronéstico si no se inicia una terapia agresiva
pronto es la poliangeitis microscopica. Aunque la presentacion clinica es similar a otras vasculitis, incluir esta entidad en el diagnéstico
diferencial de las vasculitis con afectacion cutédnea es fundamental.

Reacciones medicamentosas: siringometaplasia escamosa ecrina

Las reacciones medicamentosas presentan manifestaciones cutédneas poco especificas, pero es posible ir discriminando cuadros
mas especificos. Observamos una erupcion caracteristica en axilas, ingles, palmas y plantas en pacientes transplantados de médula
Osea. Esta distribucion se asociaba a la presencia de siringometaplasia escamosa y la ingesta de farmacos. Esta presentacion clinica
nos ayuda en el dificil diagnéstico diferencial entre reacciones medicamentosas y enfermedad injerto contra huésped.

Enfermedad injerto contra huésped crénica esclerodermiforme
La enfermedad injerto contra huésped esclerodermiforme se diagnostica facilmente en la fase esclerética, pero hay serie de pre-
sentaciones clinicas a las que se les ha dado poca relevancia. Encontramos que los pacientes desarrollaban un erupcion en piel
de leopardo, queratosis folicular y piel plegada con gran frecuencia. También comprobamos que la forma de liquen esclerosos es
frecuente como presentacion de la enfermedad injerto contra huésped crénica esclerodermiforme.
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ADVANCES IN PEDIATRIC DERMATOLOGY

Arnold P. Oranje
Department of Dermatology (Pediatric dermatology). ERASMUSMC- Sophia Children’s Hospital. Rotterdam. The Netherlands

Pediatric dermatology is maturing as speciality in many parts of the world. Many disorders need a multidisciplinary approach to assure
the best treatment for the children involved. In this overview | will stress the importance of some developments in pediatric dermatology
in vascular anomalies, neonatal and infancy dermatology, and therapeutic advances in dermatological disease in children.

Vascular anomalies
In 1996 the international society for the study of vascular anomalies accepted a new classification of vascular lesions. It is much more
simplified and divides the disorders in two large categories:

- hemangiomas, RICH, NICH (see below) and hemangio-endotheliomas

- vascular malformations

Recently two new variants of infantile hemangiomas were recognized: the rapidly involuting congenital hemangioma (RICH) and
non-involuting congenital hemangioma (NICH). RICH and NICH is fully developed at birth. RICH involutes rapidly, usually within the
first year of life.

Hemangiomas in face (especially segmental ones and midline ones, but also in the beard area) are locations of concern. Large facial
hemangiomas may be an indication of a syndrome called PHACES (Posterior fossa, Hemangiomas, Arteries, Cardial, Eye and Sternum
abnormalities), in the beard area it may indicate airway / subglottic hemangioma involvement. Hemangiomas in the sacrococcygeal
area may be indicative of an underlying lipoma or tethered cord.

Before the age of three months echoscopic examinations are indicated to document any abnormalities; later it is impossible by
echoscopy and MR is the only way to document any abnormalities.

The treatment of hemangiomas should be individualized and one should always remember that most hemangiomas regress almost
completely. Involution occurs in most cases before the age of 8-10 years. First choice of active treatment consists of systemic or
intralesional corticosteroids. Also vincristine intravenously has been applied in complicated cases, but we prefer to limit its use to
Kasabach-Merritt syndrome (hemangio-endothelioma) in which it usually works excellently. Pulsed-dye laser therapy is used in
certain situations:

- flat facial lesions

- telangiectatic scars

- ulcerated hemangiomas

The use of pulsed-dye laser therapy in early hemangiomas is a hot-item of controversy and personally | prefer “wait and see” policy
in uncomplicated hemangiomas early in life.

Neonatal and infancy dermatology

Prophylactic application of topical ointment increases the risk of staphylococcal infection. This finding was concluded based on a
recent Cochrane Review by Conner (2003). It has also been recommended that sunscreens be avoided in infants less than 6 months
of age based on the increased absorption of topical agents and the lack of a fully developed system to metabolize drugs. This is a
controversial subject, especially since we have no solid data to say that sunscreen use is harmful in infants (Horning. Photoprotection.
In: Harper, Oranje, Prose. Textbook of Pediatric Dermatology, 2004/5 in press).

Therapeutic advances in older children

The new-developed nonsteroidal products as tacrolimus ointment and pimecrolimus cream are now allowed to use in young children
aged less than 2 years in many countries all over the world. Safety data indicate that these products are without any harm, howe-
ver long-term follow up will answer this question and therefore one should be very cautious. A steroid cream such as Fluticasone
Propionate is safe to use for short periods of at least 4 weeks in children aged 3 months and older. Recently, Kirkup described that
in both the acute and longer term treatment of atopic dermatitis in children aged 2-14 years, Fluticasone Propionate demonstrated
a high level of efficacy maintenance of disease control with a tolerability similar to Hydrocortisone 1%. In recalcitrant severe atopic
dermatitis, azathioprine is an already long time known drug that can be used safely. The use of intravenous immunoglobulin in children
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with Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis is promising as useful and safe therapy. However well-controlled,
prospective, multicenter clinical trials are needed to determine optimal dosing guidelines.

It has become clear now, that the number of melanocytic naevi vary according to UV-light exposure already early in life. Recommen-
dations for the use of sunscreens vary. According to the American Academy of Dermatology, a sunscreen with an SPF of 15 or higher
should be used every day outdoors, and an SPF of 30 should be used if one is going to spend more than 1 hour in the sun or if there
is excessive sweating. The International Agency for Research on Cancer, a division of the World Health Organization, recommends
daily use of sunscreen with a high SPF (greater than 15) on exposed skin. The Cancer Council in Australia now recommends using
sunscreen with SPF 30+.

General aspects

Pediatric dermatology can currently not be considered as a sub-speciality in European countries. Dermatology itself does not know
any recognized subspecialities at all. The number of dermatologists with knowledge of pediatric dermatology is limited. The field
of Pediatric dermatology must be recognized and an important task for the European Society for Pediatric dermatology is found to
develop guidelines for certification comparable with the US situation. The future of Pediatric dermatology should be guaranteed to
have the best treatment for the children they need to grow out to become healthy adults.

NEW ASPECTS IN GENODERMATOSES

Rudolf Happle
Department of Dermatology. Philipp University. Marburg. Germany

Ectodermal dysplasia of Zonana is a novel X-linked syndrome characterized by hypohidrotic ectodermal dysplasia and immunode-
fiency. Affected male patients are not able to sweat, and they show sparse hair and defective growth of teeth, similar to the symptoms
of Christ-Siemens-Touraine syndrome. However, the underlying mutations are localized within the NEMO gene at Xg28, thus being
allelic to incontinentia pigmenti (“hypomorphic alleles”).

Affected males have dysgammaglobulinemia resulting in recurrent infections and Increased mortality. Heterozygous women may
show a linear pattern of hyperpigmentation reminiscent of the pigmentary stage of incontinentia pigmenti.

Speckled lentiginous nevus syndrome is a recently recognized phenotype characterized by a speckled lentiginous nevus of the pa-
pular type and ipsilateral neurological abnormalities in the form of dysesthesia, muscular weakness, or hyperhidrosis. The syndrome
has so far always been observed sporadically. Most likely it originates from allelic loss occurring at an early developmental stage
in a heterozygous embryo. The disorder should be distinguished from LEOPARD syndrome and from partial unilateral lentiginosis.
Speckled lentiginous nevus syndrome may occur as one half of phacomatosis pigmentokeratotica, (the other half of this twin-spot
phenotype is Schimmelpenning syndrome).

Another new syndrome is cutis tricolor associated with neurologic abnormalities. In 1997 we described a first case, and in 2000
Ruggieri reported another case, supporting the notion that this phenotype represents a distinct entity. The skin of these patients show
circumscribed areas of hyperpigmentation and hypopigmentation on a background of intermediate pigmentation. Their arrangement
does not correspond to any of the established patterns of pigmentary mosaicism.

Phylloid hypomelanosis is a neurocutaneous syndrome characterized by round or oval hypopigmented lesions and asymmetric areas
resembling the leaves of a begonia, being reminiscent of an art nouveau painting. In contrast to hypomelanosis of Ito, phylloid hypo-
melanosis is closely related to a particular cytogenetic defect, in the form of mosaic trisomy 13.

For another new distinct neurocutaneons phenotype, | am proposing the term barba caprina syndrome. Anterior cervical hypertrichosis
(“barba caprina”) may be associated with both central and peripheral neurological abnormalities.

The well-known Proteus syndrome is usually defined by mosaic lesions of excessive growth. During the recent years, however, several

cases characterized by either excessive growth (Pleioproteus phenotype) and deficient growth (Elattoproteus phenotype) have been
described. Most likely, this phenomenon represents a didymosis (twin spotting).
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SUSCEPTIBILITY TO MELANOMA

Julia Newton Bishop, Mark Harland, Linda Whitaker, Tim Bishop
University of Leeds. UK and the Genetic Epidemiology Division. Cancer Research UK. Leeds

Susceptibility to melanoma is variable. The strongest determinant is white versus black skin as the commonest types of melanoma
are essentially seen in white peoples. Acral lentiginous melanoma is seen in all racial groups at approximately the same incidence
and is of unknown aetiology. Within white skinned peoples, the incidence is greatest where fair skinned peoples live in areas of high
sun exposure such as Australasiall, 2]. illustrating the interaction between genes and environment.

In Europe, there is further variation in susceptibility, which illustrates the same gene/environment interaction. In Europe, then, the
highest incidence is seen in Sweden where the population is fair skinned, but likes the sun. Within each country, there appears to
be a further range of susceptibility, so there are families at very high risk and families with a small excess of risk and the hypothesis
is that these families have high and low penetrance susceptibility genes respectively. It seems likely that this is something of a con-
venient but false dichotomy but it is useful.

A number of high penetrance susceptibility genes have been identified. The commonest is CDKN2A on chromosome 9, which codes
for p16, a protein important in cell cycle control and cell senescence. There are more than 500 families with germline mutations in
this gene, identified worldwide. In the UK, the likelihood of identifying such a mutation is greater the larger the number of cases in
the family. 44% of UK families with 3 or more cases of melanoma have CDKN2A mutations.

Families with inherited mutations in CDKN2A appear to be at increased risk of melanoma predominantly. The Melanoma Genetics
Consortium has produced estimates of gene penetrance[3] for melanoma for CDKN2A. Overall, COKN2A mutation penetrance
was estimated to be 0.30 (95% confidence interval (Cl) = 0.12 to 0.62) by age 50 years and 0.67 (95% Cl = 0.31 to 0.96) by age
80 years. There was a statistically significant effect of residing in a location with a low latitude. By age 50 years CDKN2A mutation
penetrance reached 0.13 in Europe, 0.50 in the United States, and 0.32 in Australia; by age 80 years it was 0.58 in Europe, 0.76 in
the United States, and 0.91 in Australia[3]. That is, as expected, carriers of CDKN2A mutations are more likely to develop melanoma
if they live in Australia than if they live in Europe.

In some US and Dutch families with CDKN2A mutations gene carriers also appear to be at increased risk of pancreatic cancer[4, 5]
but the risks overall remain to be established. It is unclear whether there is any small additional risk of other non-melanoma cancers[6]
but it is a Melanoma Genetics Consortium aim to establish this.

The second high penetrance susceptibility gene is CDK4: the mutations in this gene occur at the pl6 binding site. Families with
mutations in this gene are very rare.

The third high penetrance gene is pl14ARF and one of the first families to be identified with mutations in this gene was found by
Susana Puig in Spain[7]. Others have now been found in the UK in the form of a deletion of exon 1 § which codes for p14ARF on
chromosome 9 but which left CDKN2A intact and a splice site variant[8, 9]1. These families are as yet so few in number so little is yet
known about penetrance and risk of other cancers.

Finally evidence for a fourth gene has been reported by the Melanoma Genetics Consortium[10].
Many of the families at high risk of melanoma have atypical naevi but not all. The relationship between the naevi and mutation carrier
status remains unclear. Certainly the presence of an atypical naevus phenotype cannot be used to predict gene carrier status[11].
Again, it is an aim of the Melanoma Genetics Consortium to investigate this complex relationship.
Much less progress has been made in identifying lower penetrance genes. These putative genes are hypothesized to be associated
with much lower risks of melanoma but because they are predicted to be more common will account for more disease overall and

therefore will, in population terms be more important.

There is no doubt that MC1R variants, which are determinants of red hair, freckles and a tendency to burn in the sun, are low penetran-
ce genes[11-13] for melanoma. There is furthermore some evidence that they act as such even in dark haired individuals[15-16].
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It has to date been more difficult to find others. One group published to suggest that the DNA repair gene XRCC3[17] was a low
penetrance gene but we and others have failed to confirm this[18, 19]. Similarly we have been unable to confirm findings reported
to suggest that a polymorphism in the EGF gene[20] is causal for melanoma.

Efforts continue to identify such genes using association studies. These studies however require large sample sizes, careful selection
of controls and need to be confirmed in two populations and are therefore difficult and costly to carry out successfully.

One of the most potent risk factors for melanoma is the presence of atypical or numerous banal naevi[21, 22]. The risk associated
with such naevi is greater in the UK than that associated with red hair and freckles. Twin studies have shown that genes are the ma-
jor determinants of naevi[23, 25] and it is postulated therefore that naevus or mole genes might also be low penetrance melanoma
susceptibility genes.

In the clinic, it is important to identify patients at increased risk of melanoma for surveillance. The strongest risk factor for melanoma
is family history: in most countries, of 3 or more cases. All first degree relatives of melanoma cases from such families should be
taught about self examination, sun avoidance and surveillance arranged.

The presence of the atypical haevus phenotype (otherwise known as the dysplastic nevus syndrome or the FAMMM syndrome) is
also associated with risk, but a lower risk in the absence of a family history. In the UK, the relative risk is in the order of around 10
compared with people with very small numbers of naevi[25]. Such patients must be educated about self examination and sun avoi-
dance but the duration of surveillance will vary according to the degree of atypia of the naevi, and the needs of the patient.
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NUEVOS HORIZONTES EN EL MANEJO DE LINFOMAS CUTANEOS

Octavio Servitje Bedate
Servicio de Dermatologia. Hospital de Bellvitge. L'Hospitalet de Llobregat. Barcelona

Los linfomas cutédneos constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias que se originan a partir del sistema linfocitario asociado a la
piel (SALT). La distribucion de estos linfomas refleja la composicion fisiologica del SALT, siendo asf los linfomas derivados de células
T los mas frecuentes y mejor conocidos, seguidos de los linfomas cutaneos de células B (LCCB) y los derivados de los linfocitos NK
(natural killer).

En la Ultima década se han producido extraordinarios avances tecnoldgicos en el campo de los linfomas en general. Especialmente
las modernas técnicas de biologia molecular y citogenética han permitido aumentar nuestro conocimiento de estos procesos de una
forma muy notable. No obstante, aunque de gran interés en investigacion, no todos estos avances han supuesto una ventaja en el
manejo practico de los pacientes con linfomas cutéaneos.

El objetivo de esta ponencia es resaltar en que manera, los recientes conocimientos han abierto nuevos horizontes en la categoriza-
cion, clasificacion y prondéstico de los pacientes afectos de linfomas cutédneos.

Linfomas cutaneos de células T

Los linfomas cutaneos de células T (LCCT) representan el grupo mas frecuente de linfomas cutaneos. De ellos la micosis fungoides
(MF) es la forma mas conocida y de mayor prevalencia. La MF posee un fenotipo T- helper (CD4) maduro, con restriccion clonal del
gen del receptor de la célula T. Es un linfoma claramente epidermotropo (aunque en ocasiones afecta de forma principal al epitelio
folicular o ecrino) y tipicamente evoluciona lentamente y por etapas desde la forma inicial de “patch” hasta la forma avanzada de
tumores.

En un caso tipico la MF es facilmente reconocible por el clinico y su manejo es ampliamente conocido por lo que no sera motivo de
maéas comentarios.

Més interesante es el grupo de LCCT “no MF” que se conocen desde antafio. Estos pacientes suelen presentarse con formas clinicas
tumorales desde el inicio de la enfermedad (tumeur d’ambleé) y muestran caracteristicas fenotipicas aberrantes que los separan
de las formas convencionales de MF. Hasta hace poco tiempo la mayoria de estos pacientes quedaban sin un diagnéstico preciso.
Sin embargo, la existencia de nuevos anticuerpos monoclonales aplicables sobre tejido parafinado ha permitido en muchos casos
su clasificacion precisa.

Asi, es importante saber que de este grupo un nimero importante de casos va a tratarse de linfomas T citotoxicos (CD8) o linfomas
T/NK.

Si atendemos de nuevo a los compartimentos fisiol6gico del SALT observaremos diferencias en la composicion natural de linfocitos
T entre la dermis y la epidermis. Asi, la epidermis posee una mayor concentracion de células T supresoras (CD8) que van a ori-
ginar los linfomas citotoxicos. Es por ello que, en general los linfomas CD8 van a ser muy epidermotropos. Un ejemplo cléasico, lo
tenemos en la denominada reticulosis pagetoide o enfermedad de Woringer- Kolopp, que clasicamente y de forma errénea se ha
considerado una variante localizada de MF. Aunque la reticulosis pagetoide posee un pronéstico favorable, en general los linfomas T
citotdxicos suelen tener un comportamiento agresivo, con tendencia a infiltrar la mucosa oral y el tracto respiratorio y un desenlace
generalmente fatal.

En cuanto a los linfomas T/NK, representan un grupo de entidades infrecuente aunque a menudo infradiagnésticados.

En primer lugar distinguimos el linfoma T/NK “nasal type, que suele presentarse afectando los tejidos extranodales de los senos
paranasales y frecuentemente se inicia en la piel. Son lesiones tumorales o placas infiltradas en las que destaca la presencia de
angiocentricidad marcada con necrosis a veces masiva del tejido circundante. El fenotipo ademas de su positividad a CD56 incluye
normalmente todo un repertorio de moléculas citotoxicas en especial Tia-1 y granzima B. Esta nomenclatura debe sustituir a la
antigua que incluia términos descriptivos y compartidos por otras neoplasias tales como “linfoma angiocéntrico, o “granuloma letal
de la linea media”. Un porcentaje importante de linfomas T/NK nasal type estan relacionados con el virus de Epstein- Barr.

27

27



28

Una segunda forma de linfomas NK, son las denominadas variantes blastoides. Estas formas afectan a menudo la piel y se presentan
con lesiones tumorales diseminadas de entrada. El color de estas lesiones recuerda al observado en las lesiones de la leucemia
mielomonociticas (cloroma-like). Se trata de linfomas en general agresivos y frecuentemente asociados a leucemia de células NK.

Otra entidad de reciente categorizacion es el linfoma T subcutaneo paniculitis-like. Esta entidad se manifiesta en forma de paniculitis
crénica y su diagnéstico a menudo es muy dificil ya que se confunde con paniculitis lUpica y otras inflamaciones del tejido celulalr
subcuténeo. Los pacientes suelen presentar sintomatologia acompafiante severa y a menudo existe eritrofagocitosis secundaria y
fallo medular. Existen sin embargo formas clinicas méas leves. Para su diagnéstico preciso es importante el analisis del receptor
de la célula T ya que suelen ser del tipo yd. Con frecuencia expresan marcadores citotoxicos y un porcentaje de pacientes expresa
también el virus de Epstein-Barr.

En cuanto al prondstico queremos destacar el papel del CD30. Este antigeno se puede poner de manifiesto en cortes de parafina
y es importante en el estudio de los linfomas cutaneos por que ademas de definir el grupo de linfomas CD30 positivos tiene por si
mismo valor pronostico.

Ello es especialmente draméatico en la valoracion de tumores de rapido crecimiento en el contexto de un paciente con MF, ya que
distinguir entre CD30 positivo y negativo en esta situacion tiene importantisimas repercusiones terapelticas y pronésticas.

Asimismo es de destacar el papel de ki-67, p53, p27 y pl6 en el pronéstico de pacientes con linfoma cutaneo de cualquier extirpe.

NUEVOS HORIZONTES EN EL DIAGNOSTICO MEDIANTE
DERMATOSCOPIA

J. Malvehy
Servicio de Dermatologia. Unidad de Melanoma. Hospital Clinic. Barcelona.

La Dermatoscopia es una técnica no invasiva inicialmente introducida para el diagnoéstico del melanoma en los afios ochenta, que
ha supuesto una revolucién en nuestra especialidad. Si atendemos a la presencia de trabajos sobre esta técnica en revistas cienti-
ficas el incremento tan espectacular en la Ultima década refleja el creciente interés por la comunidad dermatolégica. En los Ultimos
aflos se ha convertido en un método de diagnéstico que va imponiéndose en la practica rutinaria gracias a la estandarizacion de
su metodologia y criterios de diagnéstico, a la proliferacion de cursos de formacion y también al atractivo que supone la riqueza de
signos que descubre al médico que la utiliza.

En esta revision se comentaran el presente y el futuro de la dermatoscopia y se revisaran los trabajos mas destacados en relacion a
la estandarizacion de criterios y metodologia, la descripcién de nueva semiologia y su aplicacion en investigacion y en otros procesos
cutédneos. Asimismo se revisara su interes en el control digital de pacientes de alto riesgo y en la tecnologia de diagnéstico asistido
por computadora.

Presente y evolucion futura de la dermatoscopia en medicina

En la actualidad la dermatoscopia se ha consolidado como una herramienta de gran utilidad en la evaluacion diagndstica preoperatoria
de los tumores cutaneos. La demanda de formacion por parte del dermatélogo en cursos de &mbito nacional e internacional resulta
destacada en los ultimos afios. En el afio 2002 se celebré en Roma el primer Congreso mundial de Dermatoscopia y su presencia
cada vez mas destacada en congresos internacionales de sociedades cientificas resulta creciente.

Se han publicado diversos estudios que analizan el impacto positivo de cursos de formacion basica en la precision diagndéstica de
melanoma de médicos de diversas especialidades, desde los médicos de atencidon primaria, hasta médicos residentes o especialistas

en dermatologia.

En nuestro pais esta formacion ya iniciada hace unos afios se ha visto incrementada de forma notable con cursos de dermatoscopia
destinados a residentes y especialistas.

En el futuro las estrategias de formacion continuada deberan adaptarse a esta nueva situacion con desarrollo de cursos de introduc-
cién a la técnica y cursos avanzados para los especialistas que ya la utilizan de forma rutinaria.
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Estandarizacion de la técnica: trabajo de Consenso en Dermatoscopia (CNMD)

El trabajo de la Reunién de Consenso de Dermatoscopia publicado en el afio 2003 validé los cuatro métodos de diagndéstico prin-
cipales de dermatoscopia (Anélisis de patrones, regla del ABCD, método de Menzies y Regla de los 7 puntos) y analizé los criterios
descritos para el diagnéstico de lesiones melanociticas y no melanociticas. En este estudio se reunieron de forma virtual mas de
40 expertos de todo el mundo, analizandose méas de 100 parametros en 120 tumores de dificil diagnostico. A raiz de este trabajo
se cred en el 2003 la "Sociedad Internacional de Dermatoscopia” con el objetivo de promover la difusién y formacién en la técnica
en la comunidad cientifica y facilitar el desarrollo de proyectos de investigacion a nivel internacional. En este momento desde esta
sociedad y promovidos por distintos grupos de trabajo se han disefiado proyectos de estudio multicéntrico de “Diagndstico de tumo-
res melanociticos acrales” (R. Braun y C. Green), “Estudio de melanomas acrémicos e hipopigmentados (S. Menzies, J. Kreusch),
“Trabajo de consenso de la ISD: estandarizacion y requerimientos minimos (J. Malvehy, S. Puig, G. Argenziano, HP. Soyer), “Estudio
multicéntrico sobre nevus de Spitz/Reed” (R. Johr).

Diagnoéstico de tumores cutaneos: avances recientes en dermatoscopia.

La aplicacién de esta técnica al estudio de tumores cutaneos ha permitido la descripcion de patrones en tumores diversos como
la enfermedad de Bowen, el acantoma de células claras o algunos tumores anexiales. Por otro lado se han refinado los hallazgos
diagnosticos en tumores no melanociticos ya descritos como las queratosis seborreicas pigmentadas. Asimismo el refinamiento de la
instrumentacién con la introduccion de imagen digital de alta resolucion permitira la evaluacion detallada de estructuras tumorales
como la vascularizacion.

En relacién a los tumores pigmentados se avanza en la caracterizacion de lesiones benignas y del melanoma. Los criterios de los nevus
de Reed/Spitz, de nevus congénitos, del fendmeno de Sutton o de los nevus azules son algunos ejemplos. Por otro lado los criterios
diagnosticos de lesiones de localizaciones especiales como cuero cabelludo o las mucosas son otro punto de interés de la técnica.
Por otro lado se ha demostrado la eficacia del uso de la transmisién de imagenes via Internet para la consulta de casos a distancia
por telemedicina, alcanzandose una gran precision diagnéstica cuando se obtiene el consenso en un diagnéstico por diversos ex-
pertos.

Impacto de la dermatoscopia en el estudio histopatoldgico y a nivel molecular del
melanoma

La dermatoscopia es una técnica que ofrece una vision submacroscépica en el plano horizontal de la arquitectura y estructuras
vasculares y de pigmento del tumor. Cada hallazgo tiene una estrecha correlacion histopatolégica que debe conocerse para dominar
la técnica. Por otro lado la observacion preoperatoria del tumor es una ventaja para alcanzar un diagnéstico final histopatolégico en
casos dificiles. Por ello resulta de gran importancia la comunicacion entre el patélogo y el clinico para facilitar la orientacién adecuada
de las secciones en tumores asimétricos, la informacién de caracteristicas del tumor como la regresion, ulceracion o tumores de coli-
sion. Asi en la presencia de estructuras de regresion dermatoscopicas (areas azul-gris y areas blancas de fibrosis), que ofrecen una
elevada correlacion histolégica, son un hallazgo que debe advertir de un posible incremento del riesgo del melanoma. Por otro lado
estas estructuras cuando son extensas en el tumor suponen un factor de confusién para el patélogo que debe tenerse en cuenta.

En el futuro los estudios tumorales con técnicas de biologia molecular, por ejemplo con técnicas de “microarray”, se basarén en la
obtencién del tejido tumoral de forma precisa. La dermatoscopia podré orientar preoperatoriamente las areas de interés para su ob-
tencion y estudio selectivo (p.e.: areas con tecas, areas con infiltrado inflamatorio y melanofagia, areas con hiperplasia melanocitica
lentiginosa, zonas de extension superficial-pseuddépodos, zonas de crecimiento pagetoide, areas tumorales dérmicas, etc).

Nuevas tecnologias y diagnéstico asistido por computadora

En los ultimos afios se han incorporado la arsenal de diagnéstico nuevos aparatos que ofrecen indudables ventajas. En el campo de
los dermatoscopios de mano los instrumentos han mejorado su iluminacién y por lo tanto su calidad de imagen y en algunos casos
incorporan filtros de luz polarizada que permiten realizar dermatoscopia sin utilizar liquidos de inmersion.

En relacion a la tecnologia digital se han incorporado instrumentos de fotografia que permiten la obtencién de imagenes de gran
calidad y de alta resoluciéon que hacen posible el estudio de estructuras invisibles a menor aumento.

Por otro lado los nuevos sistemas digitales de adquisicion abren un campo de grandes posibilidades para el diagndéstico y el estudio
evolutivo de los tumores pigmentados. Asi en diversos estudios prospectivos de control digital de pacientes de alto riesgo para me-
lanoma se ha demostrado el impacto en la detecciéon precoz de melanomas con la observacion precoz de cambios en las lesiones.
Estas técnicas tienen un indudable interés en el seguimiento de pacientes con sindrome del nevo con atipia, pacientes con mutacio-
nes de genes de susceptibilidad u otros factores de riesgo (xeroderma pigmentoso, inmunosupresion,etc). Asimismo la posibilidad
de realizar un seguimiento estructural submacroscépico in vivo de estos tumores permitira el conocimiento de la evolucion natural
de los tumores.
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En el campo del diagndstico asistido por computadora se han disefiado diversos sistemas que se basan en el analisis computerizado
de las imagenes obtenidas a través de un microscopia de epiluminiscencia o dermatoscopia. Estos sistemas demuestran resultados
de alta precision diagndéstica en series de tumores. Algunos de estos sistemas se encuentran comercializados y se orientan como
“método de soporte diagnéstico asistido por ordenador” que si bien no puede sustituir al especialista en ninglin caso, pueden aportar
informacioén de interés para el clinico.
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LA CIRUGIA DERMATOLOGICA DEL SIGLO XXI

Julian Sénchez Conejo-Mir
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

La Cirugia Dermatoldgica empieza a vislumbrarse con nitidez como una pieza fundamental del desarrollo de la Dermatologia en
el siglo XXI. Entre los profundos y acelerados cambios que estan aconteciendo en el aspecto quirtrgico de nuestra especialidad,
caben destarcarse:

Nuevas anestesias topicas

En intervenciones superficiales, la anestesia infiltrativa ha sido sustituida por la tépica. La clasica EMLA ha evolucionado a Ela-Max
y a la nueva S-caine. De esta forma, el tiempo para conseguir la anestesia se ha reducido a pocos minutos, asi como su penetracion
y efecto anestésico ha aumentado considerablemente.

Nuevas tecnologias laser para extirpar lesiones tumorales

Ellaser de CO, o de Erbium: YAG se han constituido como indispensables en el arsenal terapéutico del dermatélogo del siglo XXI. Su
uso ha mejorado tanto la extirpacion del tumor como su postoperatorio. Las indicaciones méas importantes son: quiste epidermico,
siringoma, queilitis actinica, linfangioma, queratoacantoma, Enfermedad de Bowen, eritroplasia de Queyrat, etc.

Técnicas reconstructivas que consiguen mejores resultados con menores secuelas
para el paciente

La reduccién progresiva del tamafio tumoral, gracias a la Medicina Preventiva, ha tenido como consecuencia una CD menos agre-
siva. Se ha estimado que la media del tamafio tumoral en el 2005 sera inferior a 1.5 cm de diametro, mientras que en 1980 era de
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3 cm. Por este motivo, los grandes colgajos e injertos estan siendo sustituidos por colgajos pequefios, versatiles, que produzcan
poca cicatriz (rotacion, crescénticos). Entre los injertos destacan los de Burow. Importantes aportaciones seran los obtenidos por
ingenieria de tejido y los de células madre.

Técnicas selectivas de extirpacion de tumores

A pesar del poco éxito que ha tenido hasta ahora de este tipo de CD en Europa, es de prever que todas las unidades de cirugia
oncolégica deberan incluirla en un futuro préximo, demandado por el propio paciente.

La informética como medio auxiliar en la exploracién y tratamiento del paciente

El uso rutinario en el diagnostico previo de la dermatoscopia, tanto 6ptica como digitalizada, aportara una alta sensibilidad y espe-
cificidad en el diagnéstico y eleccidn del margen correcto en lesiones pigmentarias, evitando ingresos hospitalarios y reduciendo el
coste econdémico por intervencion.

Soluciones médicas alternativas en el tratamiento del cancer de piel
La incorporacién de los modificaciones de la respuesta biolégica tépicos, entre los que figura el imiquimod, supondra una alternativa
real para carcinomas basocelulares o espinocelulares in situ en pacientes en los que no sea posible la cirugia

Unidades de alto rendimiento
Con la cirugia menor dematoldgica en manos del Médico de Atencién Primaria, el futuro del dermatégo quirdrgico pasara por la
creacion de Unidades de Alto Rendimiento en cancer y precancer cutaneo, en las que seran de gran ayuda la Telemedicina.
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NEW DRUGS IN THE TREATMENT OF ATOPIC DERMATITIS

Carlo Gelmetti
Istituto di Scienze Dermatologiche dell’Universita di Milano. I.R.C.C.S. “Ospedale Maggiore” di Milano

Atopic dermatitis (AD) is a chronic inflammatory skin disease, the prevalence and incidence of which has increased steadily over recent
decades in industrialized countries. Currently, AD affects 10-20% of children and 1-3% of adults. AD is a heterogeneous disease that
some authors prefer to name syndrome because it is known that AD can be classified in, at least, two group: “extrinsic,” (or allergic,
or IgE mediated) or “intrinsic” (or non-allergic or non-IgE mediated). This difference would be important not only for conceptual
reasons but also for practical purposes, in the sense that extrinsic AD would easily evolve into asthma and rhino-conjunctivitis in
adolescent and adults. Therefore, while the dermatological treatment would be the same in the two groups, according to the severity
of the dermatitis, the prophylactic measures should be very strict only in the extrinsic AD. The correct approach to AD patients must
include the identification and the elimination of triggering environmental factors. Besides prophylactic measures that can be very
important in the management of AD, treatments include a broad variety of substances and physical modalities.

Corticosteroids

For topical medication, topical corticosteroids have represented the best therapy of acute lesions during the last four decades. In
the case of widespread AD, it is important to use intermittent medications to avoid overabsorption, for example, by applying topical
corticosteroids to the head and limbs one day and to the abdomen the next. The “wet wraps” technique, which is used quite often in
U.K. and consists in the application of wet cotton bandages dipped in diluted corticosteroids which in turn are covered by dry ban-
dages. The results of this treatment are often excellent, but it does require experienced personnel and must be carried out, at least
in the first few sessions, in the hospital by specialized nurses. A new chapter has opened with the introduction of new formulation. A
new “foam” of corticosteroids, is a non-occlusive mixture of wax similar to the composition of the skin, that are activated by the body
temperature of about 37°. The active principle can in this way dissolve itself in the lipidic phase of the skin surface and can uniformly
distribute itself in cutaneous cells. As far it concerns long-term therapies with topical steroids, randomized studies have demonstrated
that the application for two consecutive days a week for five months is satisfactory treatment almost free from side effects.

Topical Immunomodulators (TIMs)

These agents provide effective treatment without causing skin atrophy or other steroidal side effects, such as dermal atrophy, striae,
or telangiectasia., and their physiochemical properties, such as relatively large molecular size and high lipophilicity, limit diffusion
through skin and into the bloodstream, providing skin-selective treatment. Tacrolimus is a macrolide lactone isolated from Streptomyces
tsukubaensis and represent the first drug of the new class of TIMs; it is calcineurin inhibitor through a cytoplasmatic receptor named
FK Binding Protein 12. Tacrolimus is active on T cells, on dendritic cells, eosinofils and mastocytes. Used topically, it has been found
to be effective in treating moderate to severe AD, equally well in children and adults. Despite its potency, very little of the medication
is systemically absorbed, and absorption decreases as the atopic dermatitis resolves. This fact is due to its high molecular weight (822
KD); so tacrolimus can absorbed only by eczematous skin but not by normal skin. The main side effects are burning and itching, but
these also decrease with improvement of AD. It has been approved for adult at concentration of 0.1% and for children more than two
years of age at concentration of 0.03% in ointment.

Pimecrolimus also suppresses cytokine production by dermal T cells without significantly impairing dendritic cells; this drug is avai-
lable in cream at 1%. Pimecrolimus is well tolerated and the site reactions, such as itching or burning, are comparable with that of
the vehicle or very mild The clinical effect of TIMs on pruritus can be observed within 1 week of therapy and is maintained for the
duration of treatment. While tacrolimus can replace topical corticosteroids for the treatment of all form of AD (except those extraordi-
narily severe that have to be treated with systemic drugs), pimecrolimus can treat mild/moderate forms of AD reducing the necessity
of topical steroids that can be used as rescue medication for acute flares.

Phototherapy

The well-known fact that AD improves during summer vacations to the beach has lead to the use of phototherapy, especially in Nordic
countries. Unfortunately, it is not easily standardized and in addition, a certain percentage of patients, albeit small, do not respond
favorably. In addition, this treatment requires a large amount of cooperation from the small patient in lying still for an extended period
while wearing protective eyewear. Currently the use of 311 UVB rays is preferred in moderate/severe AD, while UVA-1 can control
the acute flares of severe AD. Even if photochemotherapy is generally not recommended for children due to its possible carcinogenic
effects, it has been successfully used in adolescent AD patients
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Antihistamines and anti-itch creams

It is recommended to give antihistamines orally in order to obtain the most effective and controllable results while avoiding the pos-
sibility of allergies. Among the various anti H1 antihistamines, we prefer hydroxizine for its sedative effects, and ciproeptadine for its
positive effect on appetite, which is useful in treating young AD patients who are frequently on diet. There are other drugs, which
can give satisfactory results, such as desloratadine and levocetirizine: these drugs have the added benefit of not causing sleepiness
or drowsiness. In particular, their role in regulating the immune system, that it has been claimed also for cimetidine and ranitidine,
may explain their positive effects in treating AD. Sedatives are not used in the treatment of normal AD. However, where sleep is
impossible or seriously disturbed, or when the effects of itching is so severe to create agitation, we find promazine (1-2 drops per
kilo/day) very useful. Topical doxepine, while effective and sometimes sensitizing, is still not available in most European countries. A
cream containing an extract of Zantholxylum Alatum (plant of the Rutaceae family which has a smoothing reaction in neurosensorial
reactions) has been recently released in Italy.

Miscellaneous
Essential Fatty Acids (EFA)

In open studies, the integration of fatty acids has had positive results in AD; however, in controlled studies, differences between using
the active product as opposed to a placebo have not been found. On the contrary, controlled studies on canine atopic dermatitis, in
which the diet can be more precisely controlled, have lead to positive conclusions.

Probiotics
The Finnish experiences show that the administration of Lactobacillus GG to pregnant woman at risk of atopy it was capable of reducing
by 50% the insurgence of AD in their children. This study should be validated in a larger and different population.

Hydrotherapy

The use of water, whether drunk, bathed in, or inhaled, is widely practiced everywhere for almost all skin diseases, AD included, but
it is difficult to standardize and subject to practical limitations. Recent work suggests that certain oligoelements, such as selenium,
have a positive effect on AD.

Micofenolate mofetil (MMF)

MMEF inhibits the proliferation of T and B and show also an immunomodulatory effect inhibiting the recruitment of leukocytes and
their adhesion to endothelial cells. Two pilot studies have demonstrated a good efficacy in adults patients affected by moderate/severe
AD non responding to classic treatments. However a case of herpetic retinitis and a case of Staphylococcal septicemia occurred in
two patients.

Emollients and Antioxidants

In considering that one of main characteristics of AD is a dry skin and more permeable than normal skin, emollients are perhaps the
most important part of therapy for mild/moderate cases. The difficulty in using them resides in the fact that the emollients are many,
and that choosing and using an appropriate one for a given patient requires a very experienced doctor. This explains why a good
dermatologist can often obtain excellent results using a simple emollient. Practically speaking, only ointments such as Petrolatum
and pure Vitamin E (in form of tocopherol acetate) do not contain preservatives, while other topical creams must include them. A
systematic revision has demonstrated that the combined treatment (topical steroids+emollients) is more effective in the management
of signs of AD when compared with the monotherapy (topical steroids). Vitamins E and C, lipoic acid, glicirretinic acid, alpha-bisabolol
(the active ingredient of chamomile), orizanol (derived from rice), allantoine (derived from Consolidae), and various oils are widely
available as topical treatments. A cream containing furalglucytole and another one containing resveratrol (found in red wine and
responsible for the “French paradox”) are available in Italy.

Phosphodiesterase inhibitors (e.g., cipamfylline cream) are experimental.

Conclusion
In summary, the therapy of AD includes:
e appropriate skin care and a constant use of emollients in all patients,
e asympathetic approach to the patient and a cooperative attitude with the family,
e topical glucocorticoids and topical calcineurin inhibitors for the management of acute flares,
e systemic H1-antihistamines for the control of pruritus,
e phototherapy that can be useful for many patients in their subacute/chronic phase,
e systemic glucocorticoids and immunosuppressive drugs as cyclosporin that should be restricted to patients with severe di-
sease.
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NUEVOS FARMACOS EN EL TRATAMIENTO DE LA PSORIASIS

Eduardo Fonseca Capdevila
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. La Corufia

La psoriasis es una enfermedad crénica que padece el 2-3% de la poblacion mundial. Aungue en muchos casos sus repercusiones
son exclusivamente de tipo estético, las lesiones cutaneas en un numero considerable de pacientes originan un deterioro de la calidad
de vida, que se ha comparado con el producido por las cardiopatias o la diabetes.

El dermatélogo dispone de un amplio arsenal terapéutico para el tratamiento de la psoriasis, estimandose que un 80% de los pacientes
pueden ser controlados con medidas topicas, mientras que el 20% restante requiere tratamientos sistémicos o con fototerapia.

La mayoria de los pacientes y de los dermatdlogos consideran que son necesarios nuevos farmacos para un control mas eficaz y
seguro de la psoriasis, por lo que existe un continuo esfuerzo en la blsqueda de alternativas terapéuticas que cumplan estos postu-
lados. En esta revision se analizaran las principales novedades terapéuticas para la psoriasis en los tres ultimos afios.

Terapia biolodgica
En los Ultimos afios se ha obtenido una considerable evidencia de que los linfocitos T y en concreto los linfocitos T colaboradores
con fenotipo proinflamatorio (Th1) son los principales mediadores en la patogenia de la psoriasis.

A partir de este dato se plantea que la eliminacion de estas células o interfiriendo su actuacién puede mejorarse la enfermedad y se

han disefiado con esta finalidad diversos farmacos mediante técnicas de recombinaciéon de ADN, que han recibido en la literatura
el nombre de terapias biolégicas.
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Las principales estrategias empleadas en la terapia bioldgica son las siguientes:

— Inhibicién de la activacion, proliferacion y migracion de los linfocitos T
— Deplecién de linfocitos T activados

— Inhibicién de la adhesion de células inflamatorias

— Inhibicién de los efectos de citocinas proinflamatorias

— Administracion de citocinas antiinflamatorias

Estos farmacos tienen como diana terapéutica la psoriasis moderada o grave y se persigue que sean eficaces, bien tolerados y se-
guros para uso a largo plazo. Por el momento, sus principales inconvenientes son la ausencia de datos de seguridad a largo plazo,
el empleo limitado a pacientes muy seleccionados y su elevado coste.

Puesto que muchos farmacos no disefiados por técnicas de recombinacion del ADN comparten los mecanismos de accion, el de-
nominar a unos si y a otros no como terapia biolégica puede producir dificultades de comprension.

A continuacién enumeramos los principales componentes de este grupo terapéutico.

Infliximab

Es un anticuerpo monoclonal quimérico anti-factor de necrosis tisular alfa (TNF-a). Se ha empleado por via endovenosa, a dosis
de 3-10 mg/kg, administradas a los O, 2 y 6 semanas, con lo que se han alcanzado remisiones del PASI iguales o mayores del 75%
hasta en el 72-88%, que se mantienen hasta 6 meses.

Es el farmaco de este grupo del que se dispone de mayor experiencia clinica en psoriasis en placas moderada-grave, habiéndose
también utilizado en psoriasis pustulosa y eritrodérmica. Se han efectuado estudios de asociacién con metotrexato e hidroxiurea. La to-
lerancia suele ser buena, aunque se han descrito reactivaciones de tuberculosis, aparicién de autoanticuerpos y desmielinizacion.

Etarnecept
Es una proteina recombinante de fusién entre el receptor de TNF-a tipo Il e IgG, soluble, que antagoniza el TNF-a.

Se administra por via subcutanea a dosis de 25-50 mg, 2 veces en semana, durante ciclos de 12 semanas. Con la dosis de 25 mg
se han conseguido remisiones del PASI del 75% o més en el 30-34%, que aumentan hasta un 44-56% con dos ciclos. La dosis
de 50 mg alcanza remisiones similares en el 49% y 59%.

Los riesgos de efectos adversos incluyen desarrollo de autoanticuerpos y cuadros de lupus eritematoso cutédneo y sistémico.

Alefacept
Es una proteina de fusién recombinante humana entre el antigeno asociado a la funcién leucocitaria tipo 3 (LFAA-3) e IgG1, que
tiene como diana los linfocitos T activados CD4+ y CD8+ con funcién memoria (CD2+), induciendo una apoptosis selectiva.

Se ha utilizado por via endovenosa, a dosis de 7,5 mg a la semana durante 12 semanas, alcanzando remisiones del PASI del 75% o
mayores en el 14-28%, que aumentan hasta el 40% con dos ciclos y se mantienen una media de 10 meses.

Por via intramuscular, la dosis de 10 mg/semana no demostré diferencias significativas con el placebo, mientras que si se obtuvieron
con 15 mg/semana, alcanzando una remision del PASI del 75% o mayor en el 21%.

Los principales efectos adversos fueron cefalea, faringitis, rash y mialgias.

Efalizumab
Es un anticuerpo monoclonal humanizado contra la subunidad o (CD 11a) del antigeno asociado a la funcién leucocitaria tipo 1(LFAA-
1), que inhibe la activacion de los linfocitos T.

Se administra a dosis de 1-2 mg semanales por via subcutdnea, durante 12 semanas, alcanzando remisiones del PASI del 75% o
mayor en el 22-30%.

Adalinumab
Es un anticuerpo monoclonal anti-TNF-a, que estéa siendo estudiado en la psoriasis.
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IDEC-114
Es un anticuerpo monoclonal IgG anti-CD80, que bloquea una via de coestimulacion de activacion de las células T. Los resultados
preliminares en la psoriasis se han descrito como satisfactorios.

Es un anticuerpo monoclonal recombinante humanizado anti-TNF en estudio. Aportaria sobre su analogo quimérico, nerelimomab,
una ausencia o0 menor accion inmunogénica.

Interleucina 4
Se han obtenido resultados alentadores en dos estudios pilotos, relacionandose la respuesta con el nivel de linfocitos Th2.

Interleucina 10
Los resultados publicados son contradictorios. En un estudio se observd que pese a un descenso del indice Th1/Th2 no existia
mejoria clinica.

Alicaforsen
Es un inhibidor de la molécula de adhesion ICAM-1. Los estudios previos no han demostrado eficacia terapéutica significativa.

Esteres del acido fumarico
Los ésteres del acido fumaérico se han utilizado en Alemania durante méas de 50 afios en el tratamiento de la psoriasis. Su principal
componente activo es el dimetilfumarato.

Los estudios recientes han demostrado que tiene una acciéon inmunosupresora, originando linfocitopenia y disminucién de la expresion
del interferén gamma. EI mecanismo de actuacion, al menos en parte, reside en una inhibicién del factor de transcripcién nuclear
NF-KapaB, induciendo apoptosis de las células T activadas.

Se han efectuado seguimientos hasta de 10-14 afios, siendo los principales efectos adversos sofocos, diarrea, nauseas, vomitos,
molestias géstricas y cansancio.

En un estudio se observé aumento de la rapidez de accién y de la eficacia asocidndolo a calcipotriol.

Inhibidores de la calcineurina

Tacrolimus
Por via tépica se ha demostrado poco eficaz en la psoriasis en placas, precisando asociarse a oclusién o empleo de queratoliticos.
Sin embargo, se han observado buenos resultados con pomada de tacrolimus en psoriasis facial y de pliegues.

Pimecrolimus
Por via oral esta siendo evaluado en ensayos clinicos para el tratamiento de la psoriasis, siendo los datos farmacolégicos muy favo-
rables respecto a tolerancia y seguridad.

Micofenolato de mofetilo

Este inmunosupresor, utilizado en la prevencion del rechazo de trasplantes, ha sido ensayado en psoriasis, alcanzando reducciones
del PASI del 77% con dosis orales diarias de 2-3 g. Los efectos adversos méas destacados fueron nauseas, edema periorbitario,
prurito y leucopenia. Se ha utilizado también en asociacién con ciclosporina.

Tiazolidinodionas
Son farmacos que se unen al receptor gamma de los peroxisomas proliferadores-activados (PPARs). Se utilizan fundamentalmente
en el tratamiento de la diabetes tipo Il.

La utilizacion por via topica parece ineficaz, pero en cambio los resultados de estudios por via oral han mostrado resultados alen-
tadores.

Antitiroideos
Los farmacos antitiroideos propiltiouracilo y metimazol se han estudiado en ensayos pilotos, obteniendo resultados positivos. Su
accion parece independiente de alteraciones en las cifras de linfocitos y TNF-a.
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PTH (1-34)
Este agonista del péptido relacionado con la hormona paratiroidea es un potente inhibidor del factor de crecimiento epidérmico.
Utilizado por via topica se ha demostrado eficaz y seguro para el tratamiento de la psoriasis en un ensayo preliminar.

Analogos de la vitamina D
Se ha observado una disminucién de la irritacion producida por el calcipotriol realizando tratamientos previos encaminados a eliminar
o disminuir Malassezia.

Diversos estudios han demostrado una mayor eficacia y rapidez de los analogos de la vitamina D si se asocian a corticoides, que
en su empleo por separado.

Miscelanea

De forma ocasional se ha comunicado el posible empleo en la psoriasis del imiquimod por via tépica, el liarazol, un compuesto
imidazolico que eleva los niveles de acido retinoico (en la psoriasis pustulosa) y del sirolimus (rapamicina) en asociaciéon con dosis
bajas de ciclosporina.
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NOVEDADES EN ANTIHISTAMINICOS

JC Moreno Giménez?, JL Fernandez-Crehuet®
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba y *Hospital Universitario Virgen de la Macarena. Sevilla

En 1937, Bovet y Staub demuestran la efectividad clinica del bloqueo antihistaminico, lo que determiné la aparicion de multiples
productos de los que actualmente denominamos “antihistaminicos clasicos o de primera generacion”, de indudable efectividad
pero con evidentes efectos secundarios, derivados de su escasa especificidad sobre |os receptores histaminicos, especialmente a
nivel del sistema nervioso central. Para obviar este inconveniente surgen en los afios 80 los llamados antihistaminicos de segunda
generacion que superan en especificidad a los clasicos, presentando también ciertos efectos antiinflamatorios[1]. En los Ultimos
afios se ha incorporado el término antihistaminicos de tercera generacién, que corresponderian a metabolitos activos de moléculas
ya existentes, que presentan farmacocinética mas adecuada, mejor biodisponibilidad, baja lipofilia y escasas interacciones medi-
camentosas. Este término no esta universalmente aceptado, por lo que la mayoria de los autores los incluyen dentro del grupo de
antihistaminicos de segunda generacion[2].

La accién antiinflamatoria de estos histaminicos no estd necesariamente ligada al bloqueo del receptor H1[3], sino que se explica
por otros mecanismos, no bien consensuados[2,3]:
- Inhibicién de mediadores preformados (histamina, triptasa) y neoformados (prostanoides, leucotrieos) de mastocitos y basdéfilos
tanto in vivo como in vitro.
- Inhibicién de la expresién de ICAM-1 en células epiteliales y en secreciones conjuntivales y nasales.
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- Bloqueo de la migracién, acumulacion y activacion de células atraidas al foco, con inhibicién subsiguiente de sus productos
de activacion (citocinas, quimiocinas o generacién de aniones superéxido).
- Estimulacién del numero y funcién de B2-receptores.

Indicaciones
Los antihistaminicos estan indicados en distintos procesos clinicos ligados a la produccién de histamina, tanto dermatolégicos como
no dermatoldgicos:
e Rinitis alérgica.
e Dermatosis alérgicas: Urticaria aguda, crénica y angioedema.
e Asma bronquial.
e Cuadros alérgicos graves con broncoespasmo, edema de glotis, hipotensién y shock anafilactico.
e Profilaxis y tratamiento de las reacciones de hipersensibilidad a medicamentos y a farmacos liberadores de histamina.
e Otros efectos: Accidn profilactica frente a cinetosis, vértigo de Meniere y otros vértigos. Accién sedante central en pacientes
seleccionados para conseguir un efecto hipnético suave. Por su efecto anticolinérgico (sobretodo orfenadrina y difenhidrami-
na).

Efectos adversos de los antihistaminicos

Se aprecian fundamentalmente sobre sistemas nervioso central y cardiovascular, si bien es cierto que las nuevas moléculas mejoran,
cada vez mas, este efecto indeseable.

Es conveniente comentar el manejo de los antihistasminicos en ciertas situaciones:

e Embarazo. Se recomienda que en caso de necesitar tratar a una paciente embarazada con antihistaminicos los de eleccion
serian los de primera generacion por la mayor experiencia existente en especial tripenelamina o clorfeniraminal(4].

e Lactancia. Existe evidencia que los antihistaminicos difenhidramina, clemastina, trimeprazina, terfenadina y loratadina, se
excretan en mayor o menor grado a través de la leche materna por lo que se recomienda precaucion al utilizarlas en madres
lactantes[5].

e Insuficiencia renal y hepatica. Se deben modificar las dosis en estas situaciones de forma individual segun lo situacion de la
funcioén renal o del estado del higado.

Novedades (propiedades)

Existen multiples antihistaminicos de nueva generacion: cetirizina, fexofenadina, loratadina, mizolastina y, méas recientemente ebastina,
levocetirizina, desloratadina. De todos ellos hemos realizado un cuadro resumen que exponemos en tabla, siendo estos dos ultimos
los que realmente merecen el término de novedosos, por lo que son 10s que comentaremos.

Desloratadina

La desloratadina es un metabolito activo de la loratadina, que se comporta como un antagonista no sedativo competitivo de los re-
ceptores H1. Posee una gran afinidad por ellos, 50 veces superior a la cetirizina y unas 30 veces superior a la mizolastina[6], posee
ademas una prolongada actividad biolégica, alcanzando de forma réapida las concentraciones ideales en sangre, por lo que puede
administrarse una vez al dia. No solo posee accién antialérgica si no también antiinflamatoria. Se metaboliza a nivel hepético, a través
de citocromo p 450, dando lugar al menos a un metabolito principal que conserva actividad farmacolégical7].

Evaluacion clinica

A dosis de 5 mg/dia ha demostrado eficacia frente a: rinitis alérgica estacional sola 0 asociada a asmal7]y urticaria crénica idiopati-
cal8]. No presenta efectos sedativos, ni potenciacion del alcohol. Tampoco se ha observado cardiotdxicidad incluso alcanzando dosis
de 45 mg/dial9]. La coadministracion con ketoconazol, eritromicina e inhibidores del CYP 3A4, aument6 ligeramente la absorcion
sistémica de la desloratadina pero sin incrementar el riesgo de alteraciones cardiacas. En modelos experimentales, a dosis de 12
mg/kg no se objetivaron efectos adversos sobre el volumen de orina o los electrolitos, ni ejercié efecto inhibitorio o nocivo sobre el
vaciado géstrico, el transito intestinal o la mucosa géstrica. Finalmente no hubo acumulacion de desloratadina hasta concentraciones
potencialmente peligrosas en personas con disfuncién hepatica[9].

Levocetirizina
Es el enantibmero activo de la cetirizina pero con una afinidad 2 veces superior por los receptores H1 humanos y se disocia mucho
mas lentamente de dichos receptores.

Presenta una buena absorcion y una alta biodisponibilidad, alcanzandose concentraciones plasmaticas maximas se alcanzan a las
0,9 horas de su administracion.
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Tras su absorcion se fija en un porcentaje entre 90-95% a las proteinas plasmaéticas, teniendo pues distribucion muy restrictiva. La
semivida plasmatica en adultos es de 7,9 +/- 1,9 horas. Su metabolizacién no tiene efecto sobre los isoenzima CYP 1A2, 2C9, 2C19,
2D6, 2E1 y 3A4. Su excrecion se realiza a nivel renal[10].

Levocetirizina esta indicada para el tratamiento de los sintomas asociados a procesos como la rinitis alérgica estacional (con sinto-
mas oculares), la rinitis alérgica perenne y la urticaria crénica idiopética[11], de modo que a dosis de 5 mg/dia actla: reduciendo
el prurito, el bloqueo nasal y estornudos inducidos por la histamina y bloqueando la migracién transendotelial eosinofilica inducida
por eotaxina a través de células endoteliales microvasculares dérmicas y pulmonares, demostrandose de esta forma sus posibles
efectos antiinflamatorios.

Es recomendable realizar ajuste de dosis en pacientes con insuficiencia renal, hepatopatias y ancianos.

No se han demostrado interacciones medicamentosas. Tampoco efectos importantes sobre el sistema cardiovascular y nervioso,
no obstante la levocetirizina al igual que otros antihistaminicos nuevos se asocian con frecuencia mas baja a somnolencia que los
antiguos. A pesar de ello, se aconseja a los pacientes que tengan que conducir, realizar actividades peligrosas o0 manejar maquinaria
que no superen la dosis recomendada y que tengan en cuenta su posible respuesta a la medicacion.

No se han registrado efectos adversos en los estudios llevados a cabo en animales, sin embargo, se conoce que atraviesa la barrera
placentaria en los roedores, por lo que debe evitarse su uso durante el embarazo. También debe evitarse su uso durante la lactan-
cia.

La capacidad de los antihistaminicos para inhibir la reaccién cutanea papulo-eritema inducida por la histamina es una prueba far-
macoldégica Util y validada para valorar las relaciones dosis-respuesta de un antihistaminico o comparar la actividad farmacolégica de
los mismos. Para estudiar la potencia de los distintos, se realizo un ensayo cruzado, a doble ciego, aleatorio, con 18 varones sanos,
de dosis Unica y obtuvieron que la levocetirizina fue el fArmaco més potente inhibiendo las areas de superficie con papulo-eritema
inducida por la histamina, seguido de ebastina, fexofenadina, y mizolastina por orden de potencial[12].

Tabla. Resumen comparativo de los antihistaminicos.

Grupo Quimico  Nombre Comercial Metabolito Dosis T MAX VD Uniona TY%(H) TY%(H) Excrec Heces Metab Efectos cardiotoxicos
mayor (MG) (H) (1/KG) proteinas  droga Metabolito orina (%) (%) P 450 Descritos
plasm (%) madre
Acrivastina | Alguilaminas Anélogo acido 8/ 8h 1,4-19 0,64-0,75 50 1,4-2,1 NR 65 NR No No descritos
propionico
Astemizol Piperidin- Alermizol,esmacen, Desmetil- 10/ 24h 1 250 97 20-24 10-20 5-6 54-75 Si Casos de tdp a altas
benzimidazoles Hubermizol, astemizol dias (CYP3A4) concentraciones
Retolén, Rifedot, (0,03-0,45)
Simprox, Urdrim
Mizolastina Piperidin- Mizolen, Zolistan, No conocido 10/ 24h 1 1,01-1,19 98 8-10 NR NR Si Improbable
benzimidazoles Mistamine (CYP3A4,2D6)
Cetirizina Piperacinas Zyrtec, No 10/ 24h 1 0,41 93 7-10 70 10 No No cardiotoxicidad

Stopcold(Asoc.),
Alerlisin, Virlix

Ebastina Derivados O  Ebastel, Ebastel Forte, Carebastina 10/ 24h 3-6 NR 98 minutos  10-16 40 6 Si No recogidos casos
Anélogos De Bactil (CYP3A4,2D6) de arritmia
Terfenadina
Terfenadina | Derivados O Aldira, Alergist, Fexofenadina 60/ 12h 2,5 NR 97 8,5 14,4 40 60 Si TDP a altas
Anélogos De Cyater, (CYP3A4) concentraciones
Terfenadina Rapidal Termadin plasmaticas
(>0,2Microm)
Fexofenadina| Derivados O Telfast 60/ 12h 2-4 NR 60-70 14,4 11 80 No Un caso de efecto
Andlogos De cardiaco asociado a
Terfenadina Su uso
Loratadina | Derivados De Clarytine, Narine Descarboxi- 10/ 24h 1-3,7 119 97-99 12-15 17 40 40 Si No cardiotoxicidad
Azatidina (Asoc), Civeran, loratadina (CYP3A4,2D6)
Velodan
Azelastina | Derivados De Afluon, Corifina Desmetil- 1-2/12h 4-5 14,5 78-88 22-36 42-54 24 75
Ftalazinona azelastina

NR: no recogido; T MAX: tiempo para llegar al pico de concentracion plasmética después de la administracion; T Y2::vida media; VD: volumen de distribucion aparente;
TPT: torsades de pointes
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FOTOTERAPIA AL DIA

Mario Lecha
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Universitat de Barcelona. Barcelona

En la actualidad diversos aspectos centran el interés de la fototerapia que denominariamos clasica, la que utiliza UVB o UVA. Estos
aspectos peden resumirse en los siguientes cuatro apartados.

Modalidades de fototerapia
En relaciéon a las modalidades posibles de fototerapia la tendencia actual es a una mayor utilizacion de NBUVB (UVB de banda
estrecha), modalidad que tiende a sustituir el uso de PUVA. Por otra parte se ha introducido la fototerapia UVA-1.

La tendencia a sustituir PUVA por NBUVB es evidente en cuanto a las indicaciones primarias psoriasis y vitiligo especialmente, pero
también en otras indicaciones. Esta tendencia se apoya en los resultados obtenidos con NBUVB y los estudios comparados con
PUVA. Se trata de establecer en estos ultimos, que con NBUVB existe una mejor relacion riesgo eficacia. Las dosis totales acumuladas
después de la fototerapia NBUVB son mucho menores aunque debemos tener en cuenta las diferencias entre UVA y UVB en cuanto
a su contenido energético. Por ello los riesgos a largo plazo también deberan ser menores aunque la capacidad carcinogénica sea
distinta. Por otra parte la duracion de los tratamientos es menor, la mejoria se suele instaurar de forma mas rapida si bien quiza las
remisiones son de menor duracion. La experiencia acumulada con NBUVB no puede ser por el momento la misma que con PUVA
dada la introduccion mucho mas reciente de la primera modalidad. Por este motivo la valoracién de riesgo a largo plazo para NBUVB
no puede todavia establecerse de una forma definitiva.

La introduccion de la fototerapia UVA-1 ha sido menos masiva dado el coste de las instalaciones y las indicaciones mas reducidas
de la misma. Realmente estan aun por definir estas indicaciones y también los protocolos de tratamiento. Para UVA-1 ademés se
definen tres sub-modalidades de tratamiento: a dosis baja, media o alta. Se han publicado resultados de estudios abiertos o de
casos aislados en diversas indicaciones ademés de las consideradas cléasicas como la dermatitis atépica y la esclerodermia. Se ha
utilizado en LCCT, mucinosis folicular, mastocitosis, dermatitis de manos, sindrome hipereosinofilico, EICH esclerodermiforme, sin-
drome de POEMS, liguen escleroso y atrofico extragenital, queloides, psoriasis, pitiriasis liquenoide, pitiriasis rubra pilar, vitiligo, acné,
granuloma anular y sarcoidosis. En estas indicaciones se han empleado protocolos de dosis diferentes con lo que la valoracion de la
eficacia resulta mas dificil de establecer. Asi por ejemplo en el caso del tratamiento de la dermatitis atopica parecen eficaces tanto
los regimenes de dosis alta como de dosis baja y en la urticaria pigmentosa los tratamientos en régimen de dosis media parecen tan
efectivos como como las dosis altas. Es evidente por tanto que la fototerapia UVA-1 esta aun pendiente de una estandarizacién mas
precisa en cuanto a sus tres modalidades de dosificacion.

Riesgos a largo plazo - Fotocarcinogénesis

En relacién a los riesgos a largo plazo disponemos de literatura en relacién a PUVA tanto relacionada con cancer cutaneo no mela-
noma como con melanoma. Evidentemente no se dispone de la misma informacion respecto a NBUVB ni por descontado en relacion
a UVA-1. Siguen los estudios de investigacion para establecer los mecanismos relevantes en la carcinogénesis post- fototerapia y
se trabaja a nivel de estudios de mutaciones relacionadas con la carcinogénesis por UV y PUVA con resultados muy interesantes de
algunos trabajos recientes relacionados con p53, Ha-ras y INK4a-ARF.
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Por otra parte seguimos sin una clara estimacion de los riesgos segun dosis totales acumuladas para estas nuevas modalidades de
fototerapia ya sea especialmente NBUVB y UVA-1. Una reciente valoraciéon para NBUVB recomienda limitar la fototerapia NBUVB
a un tratamiento por afio con un promedio de 25-50 sesiones.

Fototerapia en la infancia

Otro punto relativamente conflictivo sigue siendo el empleo de la fototerapia en la infancia, dada quiza la falta de informacién sobre
riesgos en estos casos. Las indicaciones mas frecuentes que se plantean en la infancia son el psoriasis, la dermatitis atopica, la
pitiriasis liguenoide y la esclerodermia. Su aplicacién en diversas modalidades se ha realizado en pacientes de edades comprendidas
entre 4-16 afios sin efectos secundarios valorables, limitando su aplicacién a pacientes en los que toda otra terapia hubiera fracasado.
Las modalidades de fototerapia empleadas fueron PUVA tépico (morfea y esclerodermia), NBUVB (psoriais y pitiriasis liquenoide) y
UVA/UVB combinados (dermatitis atépica).

Fototerapia combinada

Finalmente como ultimo punto sefialariamos el interés de la aparicion de nuevas modalidades de fototerapia combinada. Hemos de
reconocer los buenos resultados obtenidos con la combinaciéon Re-PUVA. Estos buenos resultados han propiciado la aparicion de
Re-NBUVB y también la aparicién de nuevos farmacos con caracteristicas similares a los retinoides como el bexaroteno y su uso
combinado especialmente para la indicacion de tratamiento fototerépico en linfomas cutaneos, con buenos resultados incluso en
casos de sindrome de Sézary. Las dosis utilizadas de este fArmaco son aun variables con dos propuestas una de dosis alta o prefe-
riblemente una de dosis baja que permite minimizar los efectos secundarios sin disminuir la eficacia de la terapia combinada
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NUEVOS LASERES EN DERMATOLOGIA

Antonio Campo Voegeli
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Se ha recorrido un largo camino desde la definicién del concepto de emision estimulada, la idea fundamental en la que se basa la
tecnologia laser, por Albert Einstein en 1917, y la utilizacién préactica de dichos equipos. En esta evolucién y en la aplicacién médica
de estos equipos han participado innumerables médicos, entre ellos dermatélogos como el Dr. Leon Goldman. La instauracién de esta
tecnologfa en la practica médica, ha permitido ampliar las opciones terapéuticas de un gran nimero de procesos dermatolégicos,
y ha incrementado el espectro de opciones diagndsticas y terapéuticas en muchas otras especialidades.

A pesar del impresionante avance que esta tecnologia ha experimentado en la Ultima década, los intereses comerciales generados a
su alrededor hacen aparecer de forma practicamente diaria en el mercado y referidos en publicaciones cientificas “nuevos equipos
milagrosos” que supuestamente superan a los anteriores o de otras casas comerciales en efectividad y relacién coste-beneficio. Este
hecho, junto a la escasez de trabajos cientificamente escrupulosos en la realizacién de estudios y del analisis de los resultados, ha-
cen que al revisar la bibliografia nos encontremos continuamente con resultados contradictorios en lo referente a la utilidad de estos
equipos en diferentes indicaciones. En muchas ocasiones nos desconciertan incluso algunos de estos estudios que ni siquiera en su
creacion han tenido en cuenta la simple aplicaciéon de los principios béasicos de la fisica de la luz y su interaccién con los tejidos.

Valorando todos estos nuevos equipos que aparecen en el mercado, objetivamos que en la mayoria de ocasiones son simplemente el
resultado de una mejoria técnica puntual de equipos existentes previamente. Por ello centraremos la discusion en aquellos equipos
que han supuesto un verdadero cambio en nuestro tradicional concepto de esta tecnologia, asi como en nuevas aplicaciones de
tecnologias previamente existentes o su utilizacién en nuevas indicaciones gracias a modificaciones técnicas o de aplicacion.
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Aplicacion médica de la fototermolisis selectiva

Teniendo en cuenta los principios basicos de la fototermolisis selectiva sabemos que cada longitud de onda utilizada por un deter-
minado equipo seréa util en el tratamiento de aquellos cromaforos (basicamente hemoglobina, melanina y agua) capaces de absor-
berla. Sabemos igualmente que por lo general a mayor longitud de onda utilizada, la capacidad de penetracién de dicha radiacién
sera mayor, y por Ultimo que la duracion del pulso necesario para el tratamiento de una determinada diana tisular es directamente
proporcional a su tamafio (estructuras pequefias pulsos cortos, estructuras grandes pulsos largos).

Laser en el tratamiento vascular: El tratamiento de los hemangiomas y de las manchas vino de oporto en diferentes localizaciones
es sin lugar a dudas el objetivo de la mayoria de estudios que actualmente se estan publicando en el ambito del laser vascular. De
entre estos trabajos destacamos los que se han centrado en demostrar la utilidad del Iaser de colorante pulsado (675-695nm) en
el tratamiento de los hemangiomas ulcerados. Este laser sigue siendo considerado el de eleccién en el tratamiento de las manchas
vino de Oporto, pese a su limitada eficacia en muchos de los pacientes tratados. Diversos trabajos han analizado las causas de esta
limitacién. Entre ellas se han considerado la escasa capacidad de penetracion de las longitudes de onda utilizadas por estos equipos
0 la falta de idoneidad de duraciones de pulso utilizadas. Algunos autores han intentado desarrollar tecnologias que permitan valorar
la profundidad de las lesiones y de penetracion de las longitudes de onda, o establecer la duraciéon de pulso ideal para estos casos.
Por otro lado se han presentado trabajos que utilizando otras longitudes de onda como el Nd:YAG (1064nm) y técnicas de imagen
para determinar la extensién anatémica de malformaciones venosas realizan tratamientos combinados percutaneos e intravasculares.
Los resultados de todos estos trabajos pueden hacer reconsiderar la utilidad de otras longitudes de onda en el tratamiento de las
manchas vino de Oporto.

El tratamiento con laser Nd:Yag percutdaneo o endovascular ha demostrado su eficacia y escasa morbimortalidad en el tratamien-
to no quirdrgico de las venas varicosas, en el cual han obtenido resultados discretos o discutibles laseres como el de Alejandrita
(755nm) o Nd:YAG de frecuencia doblada (532nm). Los resultados obtenidos con el laser de Nd:YAG son comparables a los de la
escleroterapia o la cirugia.

Finalmente, la presencia de un componente vascular ha justificado la utilizacion de laseres vasculares en lesiones como el lupues
eritematoso cutéaneo, granuloma facial, sarcoidosis, etc.

Fotodepilacion: La fotodepilacién es sin lugar a dudas el campo de la laserterapia en el que se genera una mayor demanda de
tratamientos. Este hecho asociado a estudios que demuestran, por ejemplo, la mejora en la calidad de vida que experimentan las
pacientes afectas de hirsutismo sometidas a estos tratamientos ha generado la mas frenética blsqueda de novedades tecnolégicas.
Se estan ensayando en la actualidad equipos de depilacién para su uso doméstico, y son muchos los trabajos que han demostrado
la eficacia de los diferentes equipos disponibles en el mercado. Un hecho significativo es que en algln trabajo realizado no se han
hallado diferencias significativas en la eficacia y seguridad de los tratamientos en funcién de que estos sean realizados por faculta-
tivos o personal de enfermerfa.

Laser en lesiones pigmentadas: Diversos trabajos publicados recientemente han ayudado a mejorar nuestro conocimiento sobre la
localizacion tisular del pigmento en los tatuajes. También se ha valorado la importancia que tiene la localizacion de estos pigmentos
(dérmico, epidérmico o mixto, intra o extracelular) y su composiciéon quimica, a la hora de abordar el tratamiento de las lesiones pig-
mentadas. El conocimiento de la composicion y las caracteristicas de estas sustancias han hecho ensayar técnicas asociadas como
la aplicacion de imanes para conseguir la movilizacion de tatuajes magnéticos o el desarrollo de simuladores para la optimizacion
de los pardmetros de tratamiento.

En el tratamiento laser de los nevus de Ota se han presentado estudios que sugieren mejores resultados cuando se realiza en edades
tempranas.

Por otro lado, otros estudios han sugerido la posibilidad de que laseres como el de alejandrita sean capaces de incrementar in vitro, el
dafio en el DNA de células de melanoma, llevando a un incremento en la expresién de pl6. Estos resultados justificarian plenamente
las actitudes conservadores en la aplicacion de los laseres en el tratamiento de lesiones melanociticas.

Fotorejuvenecimiento y remodelacion cicatricial: Existe ya una amplia experiencia en la utilizacion de los laseres ablativos (CO2, Erbio
0 CO2-Erbio asociados) en el tratamiento de los signos de fotoenvejecimiento. No obstante el postoperatorio de estos tratamientos
resulta complicado y no exento de posibles complicaciones. Por ello, en la Ultima década, y baséandose en la observacion de una
mejoria en el aspecto cutdneo de pacientes tratados con diversos laseres, han proliferado los estudios destinados a demostrar un
efecto de fotorejuvencimiento “sin ablacion epidérmica” de estos equipos. Las contradicciones tanto en la descripcién de los efectos
conseguidos, como en la presencia 0 no de cambios histologicos entre estos trabajos resultan una constante. Analizados en revi-
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siones realizadas recientemente, la mayoria de ellos no presentan las caracteristicas de disefio o analisis estadistico que permitan
considerar sus resultados como validos. No obstante se han desarrollado modelos cutaneos experimentales, sistemas de imagen
para el analisis microtopogréafico y técnicas de valoracion de las caracteristicas biomecéanicas de la piel, que demuestran el efecto
de estas longitudes de onda en la modificacion de algunos aspectos asociados al fotoenvejecimiento de las pieles irradiadas.

Se observa que las longitudes de onda inferiores (luz intensa pulsad, KTP, colorante pulsado) son mas Utiles para mejorar las altera-
ciones vasculares o pigmentarias asociadas a este proceso, mientras que las mayores (1064nm, 1320nm, 1450nm), dada su mayor
capacidad de penetracion, son mas efectivas a la hora de inducir la remodelacién dérmica. Mas recientemente han aparecido otras
dos variedades de fotorejuvencimiento mediante radiofrecuencia (ablativo y no invasiva), con resultados iniciales prometedores.

Se ha demostrado la inducciéon de un cambio en el metabolismo y reproduccién de los fibroblastos por muchas de estas longitudes
de onda. En este efecto sobre los fibroblastos parece estar el origen de los efectos observados en los pacientes sometidos a fotore-
juvenecimiento, y ha justificado su utilizacion en el tratamiento de cicatrices tanto atréficas como hipertroficas.

Laseres polivalentes: El coste de los equipos y la necesidad en la reduccion de espacios ha llevado a diversas casas comerciales a
intentar desarrollar equipos polivalentes capaces de realizar todos los tratamientos comentados anteriormente. Los primeros equipos
con estas caracteristicas utilizaron luz no monocromatica (luz intensa pulsada), demostrando una gran utilidad en el tratamiento de
lesiones vasculares y pigmentadas, depilacién y fotorejuvenecimiento no ablativo. No obstante las longitudes de onda utilizadas por
estos equipos resultan excesivamente cortas para permitir una penetracién suficiente para tratar lesiones profundas. Existe una zona
del espectro de luz (cercana a los infrarrojos) en el cual existen unos coeficientes de absorcion elevados tanto de la hemoglobina,
la melanina como del agua. El laser de Nd:YAG se encuentra en esta zona del espectro y por su longitud de onda (1064nm) ofrece
una gran capacidad de penetracién. Por ello algunas casas comerciales han disefiado equipos que utilizando esta longitud de onda
y dotando a sus equipos de una gran variedad de duraciéon de pulsos y fluencias aplicables consiguen una gran versatilidad; demos-
trando ser eficaces en el tratamiento de lesiones vasculares tanto superficiales como profundas, depilacion y fotorejuvenecimiento
no ablativo. Presentamos nuestra experiencia con uno de estos equipos.

Laseres y acné

En los ultimos afios han proliferado los estudios que analizan los resultados clinicos e histolégicos de diferentes laseres en el tra-
tamiento de diversos tipos de acné. Entre ellos se encuentran el laser de diodo de 1450nm, el l4aser de colorante pulsado solo 0
asociado a la aplicacion de verde de indocianina y el laser de Nd:YAG. Mas recientemente se han desarrollado nuevas tecnologias
basadas en la utilizacion de fuentes de luz UV de banda estrecha (405-420 nm) que basan su efectividad en la foto-destruccion
de P. acnés inducida por una absorcién de dicha radiacién por las porfirinas sintetizadas por dichos microorganismos o fuentes
de luz azul (415nm) o roja (660nm) con efecto antibacteriano y antiinflamatorio. También la terapia fotodinamica utilizando &cido
delta-aminolevulinico y diferentes longitudes de onda (417nm, luz no coherente 550-700nm) ha demostrado ser de gran utilidad
en el tratamiento de este proceso.

Laseres y psoriasis

El laser de UVB excimer de 308 nm ha demostrado ser efectivo en el tratamiento del psoriasis crénico en placas, permitiendo reducir
el nimero de sesiones y la aplicacion selectiva a las zonas afectas en comparacion a la fototerapia convencional. No obstante no existe
convenio acerca de las pautas 6ptimas de aplicacion. Diversos estudios han pretendido establecer cuales son estas pautas. Otros
trabajos han demostrado una alteracién de moléculas relacionadas con la apoptosis y una induccién de apoptosis de queratinocitos,
asi como una deplecién de células T en las placas de psoriasis tratadas. Esta induccion parece ser superior a la inducida por los
UVB de banda estrecha, justificando la superior efectividad clinica de estos equipos. Finalmente la observacién de una acumulacién
preferencial de protoporfirina IX en las placas de psoriasis tras la administracion oral de acido aminolevulinico sugiere la posible
utilidad de dicha via para la terapia fotodinamica del psoriasis.

Laseres y vitiligo

La tecnologia laser de la que disponemos actualmente puede aplicarse en el tratamiento del vitiligo a tres niveles. Por un lado los
laseres ablativos (Erbio y CO2) han demostrado recientemente ser muy Utiles para la desepitelizacion de la epidermis acromica
previa a la realizacion de injertos de melanocitos cultivados o epidermis obtenida por diferentes métodos quirdrgicos.(ampollas por
succion, punch epidérmicos, cirugia convencional). Ha resultado especialmente (til en el tratamiento quirdrgico de grandes lesiones,
al permitir realizarlo en sesiones Unicas. En segundo lugar se encuentran las fuentes de luz que inducen la repigmentacion de las
lesiones de vitiligo, entre ellas la fototerapia con UVB de banda estrecha, los equipos con fuentes de UV filtrados y el laser de UV
excimer 308nm. Se ha demostrados que estas modalidades de fototerapia permiten conseguir resultados con menos sesiones y en
consecuencia con menor dosis acumulada que la fototerapia UVB convencional. Estudios recientes han sugerido la capacidad del
laser de helio-neon (632.8nm) de inducir la migracién y proliferacion de melanocitos y la creacién de microambientes favorables
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para inducir la repigmentacién en lesiones de vitiligo. Finalmente se han utilizado laseres como el de rubi ultrapulsado para provocar
la despigmentacion de areas residuales no afectas por el proceso en pacientes con vitiligo universal.

Laseres y terapia fotodinamica

La terapia fotodindmica con &cido aminovlevulinico ha demostrado su utilidad en el tratamiento no invasivo de lesiones cutaneas
tanto premalignas como malignas (queratosis actinicas, carcinoma in situ, carcinoma basocelular superficial) permitiendo preservar
intacta la piel sana perilesional. Diferentes fuentes de luz tanto coherente como no coherente han sido utilizadas junto a la aplicacion
topica de este fotosensibilizante. Esta tecnologia se ha utilizado en otras especialidades de cirugia oncolégica (de cabeza y cuello por
ejemplo) para eliminar del lecho quirurgico células tumorales residuales, con el objeto de reducir el indice de recidivas posteriores.
La acumulacion de protoporfirina IX en el tejido lesional no es exclusiva de las enfermedades neoplasicas, sino que se ha objetivado
igualmente en procesos cutaneos proliferativos benignos como las verrugas vulgares o el psoriasis, justificando la aparicién de estudios
que valoran esta opcién terapéutica. Muchas de estas indicaciones ya han sido comentadas en los apartados anteriores.

Nuevas indicaciones

Son habituales las publicaciones que hacen referencia al tratamiento de infinidad de enfermedades dermatoldgicas mediante dife-
rentes fuentes de luz, baséandose en el aprovechamiento de las caracteristicas técnicas de los equipos y de la interaccion luz-tejido.
Comentaremos las que a nuestro parecer resultan mas llamativas o esperanzadoras.

Laseres e investigacion

Revisando los trabajos aparecidos recientemente en la literatura médica encontramos numerosos articulos que hacen referencia a
la investigacion del papel de diferentes fuentes de luz tanto en el diagnéstico como en el tratamiento de diversos procesos derma-
toldgicos. Desde la utilizacién del laser de Nd:YAG para generar ondas de estrés ultracortas que inducen la ruptura de adipocitos
para facilitar su eliminacién en las liposucciones, hasta la influencia beneficiosa de laseres de baja potencia en la cicatrizacion de
heridas inducidas experimentalmente en ratas, pasando por el efecto de fotoquimioprevencion del laser de colorante pulsado aso-
ciado al celcoxib.

También se producen constantes avances en el conocimiento de las bases de la interaccién laser-tejido, que nos permiten replantear
algunas consideraciones tedricas importantes referentes a aspectos tan importantes como la duraciéon de pulso ideal en diferentes
tratamientos o la utilidad de utilizar plantillas conductoras para reducir el dafio térmico colateral en tejidos sanos.

Todos estos trabajos ponen de manifiesto la importancia de la investigacion en el desarrollo y perfeccionamiento de los equipos de luz
y laser existentes actualmente y nos hacen presuponer que en un futuro no muy lejano el abanico de ofertas terapéuticas y procesos
susceptibles de ser abordados con esta tecnologia serd mucho méas amplio de lo que hoy podemos tan siquiera imaginar.

AVANCES EN EL TRATAMIENTO DEL CANCER CUTANEO NO MELANOMA

Carlos Guillén
IVO. Valencia

Vamos a centrar los aspectos que consideramos mas novedosos en el tratamiento del cancer cutaneo no melanoma (CCNM), en
tres apartados:

- Tratamiento del Dermatofibrosarcoma protuberans

- Terapia fotodinamica

- Tratamiento topico con Imiquimod

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)

ElI DFSP, tiene la capacidad de causar una gran destruccion de tejido en aquellos casos en los que el tratamiento no resulta curativo.
Se ha discutido mucho acerca de los méargenes quirlrgicos adecuados para asegurar la curacion del tumor. Hasta 1997, se conside-
raban los méargenes recomendados tanto para nifios como para adultos entre 3 y 5 cm, llegando a fascia muscular. A pesar de estas
recomendaciones se han publicado multiples recurrencias, llegando en algunos estudios en los que los margenes fueron menores
de 2.5 cm hasta del 57%. En una revision de 1996 de 15 centros en los que trataron con méargenes amplios, se llego a una tasa de
recurrencias del 16%, y en 8 estudios en los que se trataron con méargenes no bien definidos o conservadores la tasa fue del 46%.
La tasa menor de recurrencias utilizando margenes de 3 cm fue del 11%. La causa de este comportamiento agresivo de este tumor
es el crecimiento excéntrico y la extension microscopica del tumor, que llega mucho mas lejos que la sintomatologia clinica.
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Actualmente y después de realizar multiples estudios, se considera la técnica de cirugia micrografica de Mohs como tratamiento
de eleccion del DFSP. La tasa de recurrencias siguiendo esta técnica es menor al 2%. Resulta especialmente Util la confirmacion
diagnostica de los margenes de la pieza quirdrgica mediante CD34 en tejido fijado. Por este motivo en nuestro departamento reali-
zamos de rutina un analisis de la pieza quirdrgica una vez eliminado el tumor visible clinicamente, donde analizamos bordes y fondo
en tejido fijado. Hasta la actualidad con 45 casos realizados no hemos tenido ninguna recurrencia.

Otra novedad es la respuesta al Imatinib en el tratamiento del DFSP metastatico. El Imatinib puede actuar como inhibidor de la tiro-
sin-kinasa ligada al receptor del PDGF. Recientemente se ha demostrado que muchos DFSP muestran una mutacion genética con
fusion del gen de la cadena alfa del colageno | con el gen del factor de crecimiento derivado de las plaquetas (COLal-PDGF). Esta
mutacion tiene papel patogénico en la proliferacion de las células tumorales del DFSP, al actuar como un mecanismo de estimulacién
autocrina. El bloqueo del receptor PDGF puede resultar eficaz en la remisién de determinadas formas de DFSP.

Terapia fotodinamica

La terapia fotodinamica (TF), es un método nuevo de tratamiento de enfermedades de la piel como el céncer, enfermedad de Bowen
y las queratosis actinicas.El tratamiento se basa en la activacion mediante la luz de una sustancia fotosensibilizante. Estas moléculas
forman sustancias citotoxicas que dafian a diversos componentes celulares causando unas alteraciones a través de la apoptosis. En
la TF topica, que es la mas utilizada en dermatologia, se aplica el acido 5 amino-levulinico (ALA), en forma de crema en la piel que
se pretende tratar, y alli in situ se convierte el ALA via el ciclo del hem en protoporfirina IX, que es extremadamente fotosensible,
y que por tanto se activa mediante la luz. La ventaja del uso tépico del ALA es que se elimina rapidamente, u que no tiene efectos
sistémicos que obliguen a evitar la luz como ocurre cuando se utilizan fotosensibilizantes por via sistémica. La mayor limitacion del
ALA-TF es la profundidad del tratamiento, que se debe a la poca penetracion del ALA, mas que a la penetracion de la luz.

Los resultados obtenidos mediante este tratamiento en al tratamiento del cancer de piel, no melanoma dan unos resultados com-
parables a otras modalidades. El tratamiento de la enfermedad de Bowen da una tasas de curacion entre el 90 al 100%. En los
basocelulares superficiales el 88%.

Tratamiento con Imiquimod

Imiquimod pertenece al grupo de las imidazoquinolonas, que producen una respuesta inmunolégica local, con potente actividad
antivirica. El Imiquimod induce la migracién de las celulas de Langerhans, y la produccion de citoquinas como interferon, factor
de necrosis tumoral, interleuquinas, y todo ello conlleva un aumento de la respuesta inmune local. En el carcinoma basocelular, la
activacion de la apopotosis, junto con la producciéon de citoquinas, y los factores que favorecen la destrucciéon tumoral como las
moléculas de adhesién endotelial, son capaces de hacer regresar este tumor.

Imiquimod al 5%, se esta demostrando en los numerosos ensayos clinicos efectuados como una terapia alternativa a la cirugia en el
cancer cutaneo. El nivel de curaciones que se estan obteniendo son del 85% mediante cinco aplicaciones a la semana durante 12
semanas. Actualmente se estan llevando a cabo ensayos en los que se modifica este régimen a solo 6 semanas.

EL MELANOMA EN EL 2010

Susana Puig
Unidad de Melanoma. Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona. IDIBAPS

El Melanoma maligno (MM) es todavia el tumor cutaneo que comporta una mayor mortalidad. Las cifras de mortalidad ocasionadas
por la enfermedad contindan en aumento desde 1950 a pesar del avance en los conocimientos biolégicos y genéticos, de la mejoria
en su diagndstico y de los grandes esfuerzos terapéuticos. El crecimiento en la incidencia de la enfermedad resulta espectacular
superando a todos los otros canceres y este incremento continuara en los préximos afios, de forma que se calcula que una de
cada 27-90 personas de raza caucasica sera diagnosticadas de MM en alglin momento de su vida. Resulta evidente el fracaso en
el desarrollo de nuevas estrategias terapéuticas para frenar este incremento de la mortalidad global debida a melanoma. Si en los
Gltimos 20 afios no hemos sido capaces de corregir esta tendencia resulta poco probable que en el 2010 cambie radicalmente este
escenario.

Sin embargo, es posible preveer en que aspectos deberemos avanzar para conseguir este reto y deberian cuando menos estar en

desarrollo en un futuro inmediato. Entre fantasia y realidad imaginemos los distintos ambitos de desarrollo en prevencion, diagnéstico
precoz, prondéstico y tratamiento.
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Prevencion

En la actualidad, en nuestro pais, las timidas campafias de prevencion y formacién del riesgo solar parecen incidir poco en el cambio
de héabitos de nuestra poblacion en cuanto al bronceado, la exposicién al sol en horas de maxima insolacién y la proteccion especial
de los nifios y profesionales. El impacto mayor se ha objetivado en el consumo de fotoprotectores y en el incremento de los ingresos
de la industria farmacéutica por este concepto. Asi pues, dos escenarios posibles para el 2010.

El primero y menos probable:
e Nuevos canones de moda privan la palidez
e El bronceado tiene connotaciones negativas similares a ver ahora a alguien sucio o descuidado
e Elvera un nifio expuesto al sol o con un eritema solar resulta socialmente tan repudiable como en la actualidad ver a una
embarazada ebria y fumando.

Segundo escenario:

e Disponemos de células fotoeléctricas incorporadas en nuestro teléfono mévil-computadora de mano, que nos ofrecen infor-
macién inmediata de la radiacién que estamos recibiendo en cada momento.

e Disponemos a su vez de terapias sistémicas que favorecen: 1) la fotoproteccion, 2) la reparacion del dafio en el ADN producido
por la radiacion; 3) la eliminacion de radicales libres; 4) la induccion de apoptosis en las células dafiadas.

e Disponemos de fotoprotectores de uso tépico que combinan moléculas hasta conseguir minimizar el efecto de la radiacion
uv evitando el dafio del ADN, la formacién de radicales libres o la inmunosupresion o incluso con moléculas inductoras de
las enzimas de reparacion del dafio nuclear.

Diagnéstico precoz

El diagnostico precoz de la enfermedad en estadios localizados y tumores de poco grosor (estadio | de la AJCC) resulta todavia la
Unica forma de conseguir la curacion. Por este motivo la deteccion de casos de riesgo para su control resulta fundamental (Rigel,
1999) pero también la formacion de la poblacion general y del personal sanitario para ser capaces de conseguir un diagnéstico
precoz tan eficaz como sucedié con el cancer de cuello uterino.

Deberemos estar trabajando en dos frentes distintos:

e Paraincidir en el diagndéstico precoz del melanoma esporadico sera imprescindible una mayor formacioén de la poblacién con
campafas institucionales y a su vez una mejor formacion de todos los facultativos, especialmente aquellos que atienden a
un mayor numero de pacientes, para identificar con una elevada sensibilidad todas las lesiones sospechosas.

e Deberemos identificar aquellas personas de riesgo elevado para incluirlas en programas especiales de deteccién precoz del
melanoma. Para identificar esta subpoblacién nos basaremos en los datos epidemioldgicos (antecedentes familiares de me-
lanoma, de sd. del nevo displasico (SND) u otras neoplasias; fenotipo del paciente incluyendo fototipo, color de los ojos y del
cabello, presencia de efélides, 1éntigos actinicos, n° de nevos, SND, antecedentes personales de melanoma, de carcinoma
basocelular o de otras neoplasias) pero también en la informacioén obtenida a partir de estudios moleculares.

Genética y riesgo de melanoma

El MM puede ser considerado como una enfermedad poligénica multifactorial en la cual se han identificado unos genes mayores de
predisposicion (CDKN2A/p14ARF, CDK4) y otros genes modificadores (MCIR). Existen también diversos factores ambientales rela-
cionados con el tumor, donde destaca principalmente la exposicion solar, habiéndose relacionado la radiacién ultravioleta (UV) con
el inicio y la progresion de melanoma. Nuestro grupo de trabajo ha realizado multiples estudios en los casos familiares de melanoma
(que suponen aproximadamente un 10% de todos los casos de melanoma) identificando mutaciones en CDKN2A/pl4ARF en un
20% de las familias (Puig et al.; Ruiz et al.; Rizos et al, Keeford et al, Yakobson et al.). Actualmente nuestro grupo esta implicado en
la identificacion de nuevos genes relacionados con nevogenicidad y riesgo de melanoma en los casos esporadicos (Pujana et al.).
Los polimorfismos del gen del receptor de la melanocortina (MC1R) asi como los polimorfismos o0 mutaciones en genes reparadores
del ADN estan relacionados con mayor susceptibilidad a melanoma y pueden considerarse a su vez también genes modificadores
(Landi et al. 2002; Winsey et al. 2000).

Prondstico

Dada la especial evolucion de esta neoplasia, capaz de metastatizar a partir de un melanoma primario de menos de 1 mm de grosor,
resulta fundamental la descripcion de nuevos factores pronésticos y de marcadores que nos puedan predecir con una cierta fiabilidad
la evolucién de la enfermedad o determinar en qué estado se encuentra.

Los modelos de progresion tumoral son consistentes con la hipétesis de que en este proceso se produce la acumulacion de alteracio-
nes genéticas irreversibles que comportan un incremento en la malignidad. Tal vez pronto sea posible disponer de distintos modelos o
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patrones moleculares que definan en un tumor primario su comportamiento futuro y su pronéstico bien definido. Revisemos algunos
de los conocimientos que apuntan en este sentido en la actualidad:

1) Un 15-36% de melanomas primarios y metastasicos presentan mutaciones en N-ras (implicada en la transduccién de sefial
de receptores de membrana a la adenilato ciclasa). Las mutaciones en el exén 1 se identifican preferentemente durante los
primeros estadios de la progresion tumoral (implicados en el inicio del melanoma) y mutaciones en el exén 2 tienen lugar
preferentemente en estadios mas tardios, por lo que seguramente estan implicados en el proceso de metéstasis (Demunter
et al 2001).

2) La existencia de mutaciones en BRAF en el 66% de melanomas, y un 92% de ellas correspondian a la misma mutacion
(V599E). Las proteinas BRAF mutadas presentaban una actividad quinasa elevada. Contrariamente a lo descrito, donde
mutaciones en BRAF tienden a ocurrir en tipos de canceres en donde hay una mutacién en N-ras; en melanoma no se ha
descrito la existencia concomitante de mutaciones en ambos genes. Asimismo, se ha sugerido que la mutacion V599 en
BRAF libera a las células de su requerimiento de RAS para su proliferacion. (Davies et al 2002).

Ganglio Centinela (Micro/macro metastasis de melanoma)

El estado del GC es el principal factor de riesgo independiente en los anélisis multivariables realizados para establecer la nueva clasi-
ficacion de la AJCC del melanoma. La técnica de la biopsia selectiva del ganglio centinela (GC) mediante linfogammagrafia isotépica
y deteccion intraoperatoria con sonda identifica, con una minima morbilidad, aquellos pacientes con un alto riesgo de recurrencia
por la presencia de metastasis a dicho nivel (Statius Muller et al. 2000; Vidal-Sicart et al. 1999 and 2003; Wagner et al. 2000). El
poder determinar qué pacientes tienen micromestéastasis permite realizar la linfadenectémia terapéutica en un pequefio grupo de
pacientes, ya que so6lo un 12 a 20% de estos pacientes presentan micrometastasis ocultas, y asi evitar las complicaciones habituales
asociadas con este procedimiento. La sensibilidad para identificar metéstasis subclinicas de melanoma en GC con la combinacion
del estudio histopatolégico convencional e inmunohistoquimico es del 86%, por lo que son necesarias técnicas mas sensibles para
poder determinar de manera mas precisa la presencia de micrometéastasis (Shen, 2002). Por este motivo se desarroll6 la deteccion
de células de melanoma en GC por PCR-tr para tirosinasa (amplificacion especifica del ARN de la tirosinasa) que se correlaciona
con presencia posterior de la enfermedad y menor supervivencia. La tirosinasa es un enzima involucrado en la sintesis de melanina
que se expresa en células melanociticas benignas y malignas pero también en otras células que se originan en la cresta neural. El
principal inconveniente de la deteccién del ARN de la tirosinasa en ganglio es la existencia de falsos positivos. Los falsos positivos
de esta técnica se producen por la existencia de nevus capsulares en aproximadamente un 5% de los ganglios linfaticos (Reintgen,
1994) y la expresion de tirosinasa que puede encontrarse en los nervios intraganglionares.

La PCR-tr utilizando marcadores multiples puede ser til para la deteccién de micrometastasis en GC en pacientes con melanoma.
Esta técnica permite detectar una célula de melanoma entre 100.000-1 millén de células normales. La utilizacion de marcadores
multiples nos permitird mejorar la especificidad y minimizar el riesgo de falsos positivos (Wrigston, 2001). Para ello, se han reali-
zado diversos estudios en los que se ha analizado la expresion de ciertos ARNms especificos de los melanocitos para identificar la
presencia de células cancerigenas. Se ha utilizado la tirosinasa, MART1 y MAGE3. MART-1 y MAGE3 codifican para antigenos de
melanoma que son reconocidos por células T. MART-1 tiene su expresién restringida a células de melanoma y retina y MAGES3 se
cree que esta involucrado en la transformacion o progresion del tumor y esta expresado en muchos tumores.

La PCR-tr de la tirosinasa puede utilizarse también como factor pronéstico al ser estudiada en sangre periférica y asf subclasificar a
los pacientes libres de enfermedad seglin grupos de riesgo dentro de un mismo estadio (Mellado et al. 1999).

La deteccion sérica de la proteina s-100 (Molina et al. 2002) ha demostrado ser incluso mas util para este propdsito y en ocasiones
puede ser un signo guia para la identificacion de metdstasis ocultas ante la elevaciéon consistente de dicha determinacion sérica.
El anélisis conjunto de estos datos, con los ofrecidos por el analisis con microarrays de tumores, debera permitir en un futuro una
clasificacion molecular de los tumores de acuerdo con su evolucion clinica.

Terapéutica

Finalmente, poder conocer antes de la aplicacion de una terapéutica concreta, la sensibilidad del tumor a dicho tratamiento, permi-
tiria seleccionar el tratamiento mas eficaz en cada paciente, aumentando la eficacia terapéutica y minimizando efectos secundarios
innecesarios.

Identificacion de pacientes respondedores a tratamiento complementario con Interferon

Recientemente hemos podido evaluar en pacientes en tratamiento con interferon la evolucion en las determinaciones de s-100 sérica
y células circulantes mediante PCR-tr de la tirosinasa. En estos estudios se ha podido identificar diferencias en la supervivencia y
en el tiempo libre de enfermedad entre los grupos establecidos segln dichas determinaciones seriadas pudiendo identificarse un
subgrupo de pacientes “respondedores”, que probablemente sean los que pueden beneficiarse de dicha terapéutica.
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Antigenos de melanoma identificados por linfocitos T intratumorales
Hasta el momento se han identificado 4 grupos fundamentales de antigenos asociados al melanoma reconocidos por los linfocitos
que infiltran el tumor:
1. Genes de las familias MAGE, BAGE, GAGE, LAGE y RAGE. Se trata de genes que codifican proteinas que no se expresan
en ningun tejido adulto excepto tumores y células germinales masculinas. La familia MAGE se encuentra codificada por 19
genes en el cromosoma X, distribuidos en 4 clusters: A, B, Cy D. MAGE D se expresa ubicuamente mientras que los otros
tres tienen una expresion especifica en tumores. MAGE A contiene 12 genes, MAGE B 6 genes y MAGE C 3 genes.
2. Genes que codifican antigenos de diferenciacion presentes tanto en melanocitos como en células de melanoma, tales como
tirosinasa, MelanA/MART-1, gp100/Pmell7 y gp/5.
3. Mutaciones puntuales en genes que se expresan ubicuamente.
4. Genes sobreexpresados en tumor comparado con el tejido normal.

El conocimiento de los antigenos expresados en las células de melanoma de cada paciente puede permitir desarrollar una inmuno-
terapia especifica dirigida contra los antigenos diana presentes en dicho tumor.

Vacunas polivalentes y células dendriticas cargadas con antigenos tumorales

Pero mientras no podamos disponer de una terapéutica inmunolégica especifica para cada individuo, la utilizaciéon de vacunas
heterdlogas de células atenuadas pueden resultar beneficiosas en algunos pacientes seleccionados (Vilella et al 2003) asf como las
células dendriticas cargadas con lisados de células (Vilella et al 2004 en prensa) entre otras aproximaciones de futuro.

Genes reparadores ADN “interstrand crosslinks” (ICLs). Sensibilidad/resistencia a terapéutica

La capacidad de reparacién del ADN (CRA) puede estar también implicada en la resistencia a quimioterapia/radioterapia observado en
muchos casos de melanoma. Las drogas que producen ADN “interstrand crooslinks” (ICLs), entre las dos cadenas complementarias
de la doble hélice, tienen un importante papel en los regimenes de quimioterapia para el cancer: La habilidad de las células para
reparar ICLs en el ADN es un determinante critico de la sensibilidad a la radio/quimioterapia y estudios clinicos recientes indican que
la capacidad de reparacion del ADN esta fuertemente implicada tanto en la sensibilidad inherente del tumor como en la adquisicion
de resistencias a drogas (McHugh, 2001). Existen dos vias principales conocidas para eliminar las lesiones inducidas en el DNA: la
reparacion por escision de nucleétidos (NER) y la reparacion por doble rotura de cadenas (DSB). En estos mecanismos intervienen
diferentes proteinas implicadas en el reconocimiento y reparacion de la lesién, y en la sintesis y ligacién del ADN. Entre estas cabe
destacar: XRCC3, ERCC1, XPA/B/C/D/F/G, Ku70, Ku80, XRCC2, y XRCC4.

La expresion de diferentes genes de reparacion de ADN se ha correlacionado con sensibilidad a radioterapia o quimioterapia en di-
ferentes tipos de canceres (revisado en McHugh, 2001). En melanoma, aproximadamente el 20% de pacientes presenta respuestas
parciales o completas, normalmente de corta duracién, al Cisplatino. La citotoxicidad del cisplatino y de otras drogas que contengan
platino resulta de la formacién de ‘aductos’ de platino-ADN (PIt-ADN) y el resultado clinico, medido bien como regresién tumoral o
como supervivencia, es mejor en pacientes con un mayor nivel de ‘aductos’ Plt-ADN (Jordan, 2000). Asi pues, la sobre-expresién
de genes reparadores de ADN puede estar directamente relacionada con la resistencia a la terapia con dichas drogas.

En el futuro, el conocimiento de todos estos factores moleculares permitira la seleccion del tratamiento méas adecuado de forma
individualizada.
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LA FUNCION DE LAS REDES TEMATICAS EN LA ASISTENCIA MEDICA:
EL EJEMPLO DE LOS LINFOMAS CUTANEOS

Ramén M. Pujol
Servicio de Dermatologia. Hospital del Mar. IMAS. Barcelona

A principios del siglo XXI, la enorme expansion cientifica, los imparables avances tecnolégicos, la progresion del volumen de co-
nocimientos, junto con la facil accesibilidad a fuentes de informacion, han cambiado el papel del médico “experto” en una area
determinada de la medicina o de una especialidad médica. Dominar de forma eficaz y actualizada un campo concreto, cada vez
resulta més dificil y las interacciones con estructuras y tecnologias de ciencia basica son cada vez méas complejas.

El volumen (masa critica) de estos profesionales es reducido y tradicionalmente, excepto casos puntuales, no ha existido una relacion
productiva y efectiva entre grupos y profesionales de distintas instituciones. La produccién cientifica de las subespecializaciones no
puede basarse exclusivamente en la suma de esfuerzos individuales y paralelos de profesionales “expertos” en un campo concreto,
sino que debe tenderse a trabajar de forma coordinada entre profesionales. El trabajo coordinado debe permitir aumentar el rendi-
miento cientifico y optimizar los recursos existentes, Por otro lado, la relacion entre investigadores basicos y clinicos no siempre es
fluida y dindmica, siendo necesario establecer un dialogo continuo y una voluntad de trabajar coordinadamente.

Siguiendo esta dindmica, los Grupos de Trabajo de la Academia Espafiola de Dermatologia dedicados a campos concretos de la
especialidad (Dermatopatologia, Dermatitis Alérgica de Contacto, Dermatologia Pediatrica, etc.) representan un paso adelante en
esta direccion. Permiten compartir experiencias entre académicos interesados en campos concretos de la especialidad y facilitar
la realizacion de trabajos conjuntos y cooperativos. Sin embargo, en muchos casos, estos trabajos no son la consecuencia de la
dindmica general del grupo sino cooperaciones puntuales sobre temas o aspectos muy concretos de la especialidad.

La Creacion de Grupos de Trabajo o Redes Tematicas nace de una doble necesidad: a) Unir esfuerzos y trabajar de forma coordinada
entre especialistas y centros con intereses y objetivos comunes y/o paralelos; y b) Optimizar recursos, evitando la duplicacién de

esfuerzos con el objetivo de conseguir un mayor rendimiento cientifico.

Un ejemplo ilustrativo del interés de la Creacion de Redes o Grupos Tematicos lo ilustra el campo concreto de los procesos linfoproli-
ferativos cutédneos: Desde hace mas de 15 afios, en Europa se han configurado varios grupos de trabajo nacionales en los Linfomas
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Cuténeos (Grupo Holandés, Grupo Francés, Grupo del Reino Unido), que han permitido establecer registros nacionales, y poniendo
a disposicion de los miembros de un volumen considerable de casos, incluyendo subtipos poco frecuentes. La Clasificacién de la
EORTC nace en parte de la dilatada experiencia de la Grupo Holandés, que desde su creacion a partir de un volumen de pacientes
considerable se ha significado en la delimitacion y definicion de las distintas entidades, factores pronésticos y respuestas terapéuticas
de los linfomas cuténeos, facilitando el desarrollo de protocolos de investigacion diagnoésticos y terapéuticos. Cada uno de estos Grupos
puede posteriormente integrarse en una estructura supranacional dentro de la Cutaneous Lymphomas Task Force de la EORTC.

De forma mucho méas modesta, la creacion de la Red Tematica de Linfomas Cutaneos en Catalunya en 1998, significa un paso en
esta direccion. El funcionamiento de dicha Red ha implicado desde un punto de vista asistencial la unificacién de pautas de estadiaje
y terapéuticas; el disefio de un registro de Linfomas Cutaneos, y desde un punto de vista de investigacién, el disefio de proyectos
conjuntos, la confluencia y optimizacién de recursos, la utilizacion de infraestructuras comunes de investigacion y un aumento con-
siderable de la productividad cientifica de los distintos miembros del grupo.

A nivel de investigacion biomédica, esta tendencia general se ha visto confirmada por la Convocatoria de Redes Tematicas de In-
vestigacién Cooperativa realizada recientemente por el Ministerio de Sanidad y Consumo. Dicha convocatoria tiene como objetivo
promover y financiar asociaciones de centros y grupos de investigaciéon biomédica, multidisciplinares y multiinstitucionales. Intenta
aprovechar las sinergias existentes entre los diferentes centros o unidades y grupos de Investigacion biomédica para la realizacion
de proyectos y actividades de investigacion cooperativa.

Una Red Temaética de Investigacion Cooperativa se define como la asociacién de centros y grupos de investigacion con lineas y ob-
jetivos de investigacion comun con el objetivo de promover la complementariedad de actuaciones compartiendo objetivos y recursos.
Estas redes definen Centros de Investigacion (que implica una estructura organizativa de investigacion monogréafica o las unidades
de Investigacion formadas por varios grupos de investigacion, con un centro coordinador) y Grupos de Investigacion (asociacion de
varios investigadores que acttan de forma coordinada bajo la direccién de un jefe de grupo, con objetivos de investigacion concretos
y especificos).

A su vez se han definido dos tipos de Redes:
a) Red de Centros (Cada centro o unidad esta formado al menos por tres grupos de Investigacion), y
b) Red de Grupos (alrededor de una temética especifica.

En ambos casos se exige la participacion de centros o unidades de cuatro o méas Comunidades Autbnomas.

Muy probablemente, en un futuro préoximo seremos testigos de los resultados y el rendimiento y de esta confluencia de intereses y
de un trabajo coordinado entre distintos grupos y centros de investigacion. La Dermatologia, como especialidad, no puede perma-
necer aislada de esta tendencia general, y los distintos especialistas e investigadores deben intentar trabajar de forma coordinada
entre si y establecer una relacion fluida y constante con centros o grupos de Investigacion Basica con los que compartan intereses
y objetivos. intereses.

NUEVOS HORIZONTES EN EL TRATAMIENTO MEDICO DEL HIRSUTISMO

Francisco Camacho
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen de la Macarena. Sevilla

El término “hirsutismo” define la presencia en la mujer de pelo y vello con caracteristicas masculinas en localizaciones también
propias del vardn. Supone, por tanto, una respuesta del organismo femenino ante una mayor o anormal induccién de andrégenos
por lo que no es posible comprobarlo antes de la pubertad que es cuando se desarrollan los caracteres sexuales secundarios.

Clasificacion
1.- Hirsutismo hipofisario
2.- Hirsutismo suprarrenal
3.- Hirsutismo ovarico
4.- Hirsutismo constitucional:
A) Hirsutismo familiar
B) Hirsutismo del sindrome por exceso de eliminacién de andrégenos ovaricos.
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C) Hirsutismo del sindrome de persistencia de la adrenarquia
D) Hirsutismo del sindrome saha por hiperprolactinemia
5.- Hirsutismo hepatico
6.- Hirsutismo por hormonas ectdpicas
7.- Hirsutismo yatrogénico
8.- Hirsutismo por fallo de conversién periférica de andrégenos a estrogenos

Hirsutismo de causa hipofisaria

El aumento de ACTH causa hirsutismo via hipercortisolismo e incremento secundario de prolactina. Ademas, también puede existir
un aumento de LH que actuaria sobre ovarios y determinaria mayor secrecion de androstendiona y testosterona. Pueden ser causas
de esta hiperproduccién androgénica los adenomas hipofisarios, drogas psicégenas administradas durante mucho tiempo, pildora
anticonceptiva o elevacién de tiroxina y, posiblemente, STH.

Hirsutismo de causa suprarrenal

Puede deberse a un “hipercorticismo” que lleve a hirsutismo, sindrome de Cushing y alopecia, o bien a una “hiperplasia suprarrenal
congénita o adquirida” donde hay aumento de dihidroepiandrosterona simple y sulfatada (DHEA, DHEA-S) con disminucién de 21-
hidroxilasa, 11-beta-hidroxilasa y 3-beta-hidroxiesteroide dehidrogenasa.

Hirsutismo de causa ovarica

La “hipertecosis”, “sindrome de Stein-Leventhal” y “tumores ovéaricos” llevan a incremento de la progesterona, androstendiona y
testosterona.

Hirsutismo constitucional

Como la patologia es absolutamente dermatolégica se ha convenido en llamarlo “hirsutismo dermatolégico”, y como estéa causado
por la accién “periférica” de los andrégenos sobre el érgano efector también se le llama “hirsutismo periférico”. Cuando se trata de
una ligera elevacién de andrégenos de origen suprarrenal se denomina “sindrome de persistencia de la adrenarquia”, que sucede
en mujeres muy estresadas, delgadas, con seborrea, acné y alopecia tipo calvicie femenina aunque a veces es de patrén masculi-
no, hirsutismo generalmente central y menstruaciones muy espaciadas y de larga duracién. Si los andrégenos proceden de ovarios
se conoce como “sindrome por exceso de eliminaciéon de andrdogenos ovéaricos” y sucede en jévenes generalmente obesas con la
misma sintomatologia cutdnea aunque su alopecia siempre es de patron femenino y con menstruaciones de corta duracién y pe-
quefios ciclos. Si la Unica alteraciéon que se encuentra es un discreto aumento de prolactina, el cuadro se conoce como “sindrome
SAHA por hiperprolactinemia”. Por Ultimo, si no se encuentra ningun tipo de alteracién endocrinolégica, el cuadro se conoce como
“hirsutismo familiar”.

Diagnéstico
Ante cualquier mujer con hirsutismo, sea del grado que fuere, habra que hacer una historia y comprobar otros signos de androgeni-
zacién siguiendo los patrones de “signos de desfeminizacion” y “signos de virilizacién”.

En la exploracién clinica habra que valorar el grado de hirsutismo. Para ello seguimos los patrones de Ferriman y Gallwey que con-
sideran nueve localizaciones:
1. labio superior,
2. menton,
3. torax,
4. espalda superior,
5. espalda inferior (regién sacra y gliteos),
6. abdomen superior (linea alba),
7. abdomen inferior (tridngulo pubiano),
8. brazos,
9. muslo.

La puntuacion de cada paréametro es entre 1 y 4. Siempre que la suma de estas puntuaciones esté por encima de 8 se considera
hirsutismo, que puede ser funcional, pero si esté por encima de 15 sera un hirsutismo organico y se produce la necesidad de efectuar
investigaciones bioquimicas y diagnoéstico por imagen.

La exploracién bioquimica es indispensable. Es necesario conocer la cantidad de DHT, testosterona libre, DHEA-S,, 17-B-hidroxi-

progesterona, delta-4-androstenediona, prolactina, globulina transportadora de hormonas sexuales (SHBG) y glucurénido de an-
drostanediol (5-a-androstanediol glucurénido) que es el metabolito de la DHT.
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El diagnostico por imagen se basa en la tomografia axial computarizada, flebografia y arteriografia suprarrenal, ultrasonidos, ecografia
y, sobre todo, en la resonancia nuclear magnética.

Tratamiento

Cuando nos referimos a las posibilidades terapéuticas de un dermatélogo estamos préacticamente refiriéndonos al sindrome SAHA
del que forma parte el “hirsutismo constitucional” ya que son fundamentalmente las pacientes con esta clinica las que consultan
al dermatologo.

Tratamiento del hirsutismo constitucional

Terapéutica general

Cuando diagnosticamos un sindrome SAHA, si su clinica es minima y la analitica absolutamente normal, no estando ni tan siquiera
las cifras de andrégenos cercanas a los limites més altos de normalidad, se trataria de un SAHA familiar en el que lo mejor es no
poner terapéutica general sino efectuar Unicamente tratamiento local. Es de gran utilidad la eflornitina.

1. Sila clinica y la analitica revelan que estamos ante un sindrome de persistencia de la adrenarquia (SAHA suprarrenal) de-
beremos efectuar frenacién suprarrenal con dexametasona (0,5 mg/d) o prednisona (20 mg/d), y a la vez tendremos que
impedir que el exceso de androstenediona y testosterona pase a DHT y ésta alcance el receptor folicular causando patologia.
Este Ultimo efecto lo conseguiremos con los antiandrégenos y de ellos los mas eficaces son flutamida (125 mg/d), finasterida
(2,5 mg/d), espironolactona (100 mg/d) y acetato de ciproterona (50 mg/d), en este orden. Ademas, por usar antiandrégenos
hay que completar la terapéutica con anovulatorios.

2. Si el diagnéstico fue de sindrome de exceso de eliminacion de andrégenos ovéaricos (SAHA ovarico), la terapéutica debe
realizarse con antiandrégenos y supresion ovarica con anticonceptivos, siempre durante dos afios aunque los efectos bene-
ficiosos se empiezan a comprobar a partir de los seis meses. Para la frenacion ovéarica pueden emplearse también antago-
nistas de las hormonas liberadoras de gonadotropinas. Los antiandrégenos preferidos son flutamida, finasterida y acetato de
ciproterona.

3. Enalgunos casos de SAHA se comprueba hiperprolactinemia. Cuando las cifras de prolactina no son excesivas y el cuadro
que predomina es el cutdneo, podemos efectuar el tratamiento como en el “sindrome de persistencia de la adrenarquia”, es
decir con corticoides y 2,5 a 7,5 mg./dia de bromocriptina.

Tratamiento de otros tipos de hirsutismo
Las dosis de los distintos antiandrégenos y frenadores ovaricos o suprarrenales seran mayores que las utilizadas en el SAHA cons-
titucional, en relacién con los niveles de androgenos de uno u otro origen en el estudio hormonal.

Terapéutica topica del hirsutismo
El tratamiento tépico actual del hirsutismo, especialmente del facial, se basa en la espironolactona, o su metabolito canrenona, vy, si
se tiene acceso a ella, la eflornitina.
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EN EL DIAGNOSTICO CLiNICO

Vicente Garcia-Patos
Servicio de Dermatologia. Hospital Vall d"Hebron. Barcelona

Sintetizar cuéles han sido los avances en clinica dermatolégica siempre es una tarea dificil y méas si se trata de aportar datos basados
en la evidencia. El objetivo de esta ponencia es revisar los estudios importantes e interesantes sobre este tema que se han publicado
en los aflos 2002-2003 en las siguientes revistas: New England Journal of Medicine, Lancet, Archives of Dermatology, Journal of the
American Academy of Dermatology y British Journal of Dermatology. Sin duda, esta aportacion esta sesgada por criterios puramente
subjetivos, cémo son las afinidades del orador y sus propias experiencias clinicas.

Acné

La influencia de la dieta en el acné es motivo de controversia. En un trabajo epidemioldgico que merecié un comentario editorial
publicado en Archives of Dermatology a finales de 2002 analizan este aspecto. Concluyen que la incidencia muy superior de acné
en las poblaciones occidentales no puede atribuirse s6lo a diferencias genéticas; existen factores ambientales que estan implicados
en el desarrollo del acné, como son la dieta rica en gltcidos y la falta de ejercicio fisico (Arch Dermatol 2002; 138: 1584-90, Arch
Dermatol 2002; 138: 1591-2). Apoyando la importancia de otros factores exégenos en el acné, también se ha demostrado que el
estrés emocional desencadenado por los exdmenes es un factor agravante del acné (Arch Dermatol 2003; 139: 879-900).

Dermatitis atépica

La dermatitis atopica (DA) es una enfermedad inflamatoria crénica y recurrente que fundamentalmente afecta a nifios y tiende a
mejorar con la edad (Lancet 2003; 361: 151-60). Sin embargo, el pronéstico a largo plazo de los adultos con DA es desconocido.
Un estudio ha demostrado que en los adultos la enfermedad persiste, en especial si afecta la cabeza y el cuello (Br J Dermatol 2004;
150:103-10).

Las complicaciones més frecuentes de la DA son las sobreinfecciones bacterianas y viricas. Las DA mas graves, las que se inician a
edades mas tempranas y las que se acompafian de niveles mas elevados de IgE son las que tienen mayor riesgo de sobreinfecciones
extensas por virus del herpes simple (eczema herpeticum, EH); la mayoria de pacientes afectos no habian recibido corticoides tépicos
en las semanas previas, 10 que va en contra de su papel en el desarrollo del EH (J Am Acad Dermatol 2003; 49: 198-205).

Otro aspecto destacable es la posible relacion entre la diatesis atépica y el desarrollo de un linfoma cutaneo de células T (LCCT). Un
estudio retrospectivo amplio, realizado en la Mayo Clinic, desmiente esta asociacion (Br J Dermatol 2003; 149: 1013-7).

Ulceras

Las Ulceras cronicas en las piernas afectan al 3-5% de las personas mayores de 65 afios y su incidencia estéd aumentando como
consecuencia del envejecimiento de la poblacién. Las principales causas son la insuficiencia venosa, la arteriosclerosis y la diabe-
tes. Otras causas menos frecuentes son las infecciones, las vasculitis, las neoplasias y la hipercoagulabilidad (Br J Dermatol 2003;
148: 388-401). La lesion elemental del pioderma gangrenoso también es una Ulcera, a cuyo diagndéstico se llega muchas veces por
exclusion de otras causas. Autores de la Mayo Clinic nos alertan de las implicaciones terapéuticas que conlleva un diagnéstico err6-
neo de pioderma gangrenoso, lo cual no parece ser un hecho excepcional incluso en centros de reconocido prestigio (New England
Journal of Medicine 2002; 347: 1412-8).

Toxicodermias

Las toxicodermias en pacientes hospitalizados son un motivo frecuente de consulta para el dermatélogo. El personal de enfermeria
parece imprescindible para su notificacion a los servicios de farmacovigilancia (Lancet 2003; 361: 1347-8). Junto a datos epide-
miolégicos muy interesantes, otro estudio francés indica que hasta un 15% de las toxicodermias se deben a la reexposicién a un

medicamento, u otro farmacolégicamente emparentado, que previamente ya provocé una reaccion alérgica (Br J Dermatol 2003;
149: 1018-22).

El pseudolinfoma por anticomiciales puede tener un desenlace fatal cuando existen lesiones cutaneas extensas, hepatitis grave,
agranulocitosis o neutropenia. Puede confundirse con un verdadero linfoma, motivando tratamientos desproporcionados. La sintoma-
tologia puede persistir varias semanas tras retirar el medicamento implicado y en no pocos casos requiere tratamiento con corticoides
sistémicos. Dadas las similitudes clinicas, histolégicas e inmunogenotipicas con la micosis fungoide, el diagndstico se basa en una
buena correlacion clinico-epidemiolégica (Br J Dermatol 2003; 148: 730-6).
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La relacién entre el eritema multiforme major (EMM) y el complejo sindrome de Stevens-Johnson/necrdlisis epidérmica tdxica (SSJ/
NET) es controvertida. Sin embargo, parece que no solo la morfologia de las lesiones y el patron de distribucién apuntan que se
trata de entidades independientes. La epidemiologia y las causas de uno y otro también apoyan esta idea. El EEM afecta a paciente
mas jovenes, tiende a ser recurrente y se relaciona fundamentalmente con el herpes simple. El complejo SST/NET se acompafia
de mayor afectacion del estado general, fiebre y mucositis intensa, afecta a paciente con colagenosis, SIDA o cancer y es de origen
medicamentoso (Arch Dermatol 2002; 138: 1019-24).

Vasculitis y procesos fines

La vasculopatia livedoide puede ser un marcador de un defecto protrombético de la coagulacién (mutaciones en el gen de la
protrombina (Arch Dermatol 2003; 139; 1081-3), deficiencia de antitrombina Il (Arch Dermatol 2002; 138: 841-2), resistencia a
la proteina C, deficits de proteina C o S, anticuerpos antifosfolipidos...) y responde a tratamientos anticoagulantes (heparina (Arch
Dermatol 2003; 139: 987-90) y/o antiagregantes (4cido acetilsalicilico y dipiridamol).

El término atrofia blanca es un diagnéstico morfolégico que se utiliza como sindnimo de vasculopatia livedoide. En pacientes que
no tienen insuficiencia venosa ni trombofilia, la atrofia blanca, sobre todo en presencia de una mononeuritis multiple, puede ser un
signo de poliarteritis nodosa cutanea. Para llegar al diagndéstico es necesario realizar biopsias profundas y, en ocasiones, repetidas.
El diagnéstico correcto es imprescindible para iniciar un tratamiento inmunosupresor eficaz (Br J Dermatol 2003; 148: 789-94).

Las células endoteliales circulantes pueden ser un marcador de actividad de las vasculitis de pequefio vaso mediadas por anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilo (Lancet 2003; 361: 206-10).

Hemangiomas infantiles

Durante los Ultimos afios han aparecido numerosos estudios clinicos interesantes sobre hemangiomas cutaneos (J Am Acad Derma-
tol 2003; 48: 477-93). Se han definido varios patrones clinicos: localizado, segmentario, multifocal e indeterminado. Las lesiones
segmentarias sufren complicaciones y tienen malformaciones asociadas con mayor frecuencia que el resto (Arch Dermatol 2002;
138: 1567-76). Otra contribucién destacable sobre los hemangiomas faciales infantiles es no se disponen de forma aleatoria, sino
que siguen patrones clinicos bien definidos: un patrén tumoral focal y otro en placa difuso, con una disposiciéon segmentaria. El
primero suele localizarse sobre las lineas embriolégicas de fision. El segundo tiene mayor riesgo de ulcerarse y de comprometer la
via aérea superior (Arch Dermatol 2003; 139: 869-75). Existen hemangiomas cutdneos congénitos, plenamente desarrollados en el
momento del nacimiento, que histolégica e inmunofenotipicamente son diferentes de los hemangiomas clasicos; en muchos casos
sufren una involucién rapida en pocos meses (J Am Acad Dermatol 2001; 137: 1607-20).

Cancer no melanoma

Varios estudios analizan diversos aspectos epidemiolégicos y clinicopatolégicos del cancer cutaneo en pacientes portadores de un
transplante (New England Journal of Medicine 2003; 24: 1681-91). Los carcinomas basocelulares aparecen aproximadamente a los
6.9 afios del transplante, siendo antes en los transplantados de corazdn. Aparecen a edades mas tempranas que en la poblacién
general, predominan en varones, con frecuencia afectan zonas extracefalicas y sobre todo son de tipo superficial (Arch Dermatol 2003;
139: 1133-7). En nuestro medio, como han publicado dermatélogos del Hospital Germans Trias i Pujol, los principales factores de
riesgo para desarrollar un cancer cutaneo no melanoma tras recibir un transplante renal son la exposicion solar ocupacional previa
y la edad del paciente en el momento de la intervencién (Br J Dermatol 2003; 149: 1221-6).

Los carcinomas escamosos (CEs) en pacientes inmunodeprimidos tienen un riesgo muy superior de metastatizar que en la poblacién
general. Generalmente se trata de metastasis ganglionares, que requieren tratamiento con cirugia y radioterapia. La tasa de recaidas
es del 29% vy la supervivencia a los 3 afios es del 56%, siendo muy inferior si se trata de metastasis viscerales (Arch Dermatol 2003;
139: 301-6). En pacientes infectados por el virus de la inmunodeficiencia humana, los CEs también aparecen a edades mas tem-
pranas, tienen un rapido crecimiento y una elevada incidencia de recurrencias y metéstasis (Arch Dermatol 2002; 138: 758-63).

Melanoma

Las lesiones pigmentadas son un reto diagnostico y podriamos decir que el estudio anatomopatoldgico esta indicado siempre. Como
prueba, un 0.66% (61 de 9204 biopsias) de muestras histolégicas orientadas de queratosis seborreicas correspondian a melanomas
(Arch Dermatol 2002; 138: 1562-6). La dermatocospia es muy Util para establecer un diagnéstico clinico correcto (Arch Dermatol
2002; 138: 1556-60).
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EN TERAPEUTICA DERMATOLOGICA

Carlos Ferrandiz
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Universidad Auténoma de Barcelona

A lo largo de estas dos ultimas décadas se ha ido desarrollando una nueva rama de la Medicina que ha sido denominada Medicina
Basada en la Evidencia, con la finalidad de que toda decisién que podamos tomar delante de un paciente, tanto en lo que se refiere
a un diagnéstico, como prondéstico, o tratamiento esté guiada por hechos claramente demostrados o que al menos sean los mas
actualizados y evidentes en aquel momento. Actuando de esta manera proporcionamos a nuestros pacientes la mejor asistencia
posible basandonos en hechos “evidentes” y evitando actuaciones de dudosa eficacia. Al mismo tiempo, su correcta aplicaciéon
protege al médico de posible reclamaciones interpuestas por una supuesta mala praxis.

La aplicacion de esta nueva rama de la medicina al campo de la terapéutica choca frontalmente con las denominadas “Perlas tera-
péuticas”, en general basadas en hechos anecdéticos, y cuyo denominador comun es la “falta de evidencia” de que las conclusiones
extraidas de casos anecddticos puedan generalizarse.

Las sesiones de “Perlas terapéuticas” de las reuniones y Congresos, y la edicién en revistas biomédicas, de una seccién, que con
este mismo nombre o disfrazada con otro titulos, esta destinada a la publicacién de curaciones casi “milagrosas” de enfermedades
gue no habian respondido a los tratamientos convencionales. Ello ha contribuido a la expansién de un mal muy arraigado en nuestra
especialidad como es la “Dermatologia basada en la anécdota” que llevado al campo de la terapéutica podriamos denominar como
“tratamientos anecdoéticos”. La Dermatologia, por sus especiales caracteristicas, es una especialidad especialmente propensa a este
tipo de actuaciones.
Ese caracter “especial” de nuestra especialidad, puede observarse ya en el tema de la epistemologia, que en dermatologia es
probablemente mucho mas importante que en otras especialidades debido a la subjetividad de nuestro proceso diagndéstico lo que
confiere al dermatélogo un alto grado de autoconfianza que trasladada al campo de la terapéutica nos predispone a la practica de
tratamientos digamos "no convencionales” o basados en la anécdota. También contribuye a ello el gran nimero de enfermedades
cutaneas existentes, muchas de ellas “enfermedades raras o poco frecuentes”, lo que hace que en muchas de ellas no exista “ un
tratamiento de eleccién”,lo que de una manera u otra fomenta la improvisacion de tratamientos. Ademas la dermatologia es una
especialidad en la que la observacion de epifenémenos en el transcurso de otras actuaciones es relativamente frecuente y sencillo
debido a la facil accesibilidad de la piel.

En este contexto el principal problema estriba en el valor que hay que dar a estos tratamientos anecdéticos. ;Son realmente Gtiles?
;Se puede generalizar a partir de estas aportaciones anecdéticas denominadas “Perlas terapéuticas? En principio parece que el
valor es escaso sino nulo.

No hay nada mas peligroso que dar a las perlas terapéuticas el status de “hechos probados” o dicho de otra manera, generalizar las
conclusiones extraidas de una perla terapéutica que supuestamente ha ido bien en un determinado paciente ante una determinada
circunstancia. Es posible que las perlas terapéuticas sean verdad y que incluso sean Utiles pero también tienen el potencial de ser
erréneas, ineficaces e incluso perjudiciales. Podria equiparase a lo que ocurre con los rumores o el cuchicheo. Es posible que sean
verdad pero al igual que ocurre con cualquier rumor necesita ser confirmado. En el caso de las Perlas terapéuticas el mejor camino
para ello es su evaluacion a través de ensayos clinicos controlados, randomizados y doble ciego. Asi consideradas la “Perla Terapéutica
“ se convierte en el primer paso de una investigacion, que, con toda probabilidad, es realmente para lo Unico que sirven.
Desgraciadamente los tratamientos anecdéticos, recitados en algunos congresos o publicados en algunas revistas biomédicas,
se convierten en parte del armamentario terapéutico con demasiada facilidad, sin haber realizado ningun estudio posterior que
demuestre que realmente son eficaces.

Ademaés, actuando en base a tratamientos anecdéticos es muy facil convertirse en una presa facil de ciertas actitudes promocio-
nales, por parte de las compafiias e incluso de colegas, basadas en “pruébalo verds como te gusta”, lo que no hace mas que ir
limando de una manera subliminal la autoridad y legitimidad de nuestra especialidad, fundamentalmente, frente a otros colegas de
otras especialidades.

Frente a los tratamientos anecdéticos o perlas terapéuticas ha surgido con fuerza la Terapia Basada en la Evidencia como una rama
de la Medicina basada en la evidencia (MBE), que sin duda alguna debe ser incorporada en el curriculo de los especialistas en
formacién y deberia ir sustituyendo, en la reuniones y congresos, a las famosas perlas terapéuticas y mesas redondas en la que
diversos facultativos contestan a la pregunta “;como trataria usted...?”.
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Frente a este tipo de actuaciones ha surgido con fuerza la Medicina basada en la evidencia que es una ciencia o una actitud filosé-
fica que aplica el método cientifico para llegar a conocer algo que en el caso de la terapéutica seré la eficacia de un determinado
tratamiento. La aplicacién de este método conlleva 4 pasos:

1.- Preguntar, con preguntas claras y precisas;

2.- Buscar la evidencia cientifica relacionada con la pregunta concreta;

3.- Valorar esta informacion (en el caso de los tratamientos sera imprescindible realizar un balance entre sus efectos beneficiosos y
perjudiciales sin olvidar que esta informacién presenta una clara jerarquia encabezada en un extremo por los ensayos clinicos
controlados, aleatorizados y doble ciego y cerrada en el otro extremo con los casos anecdoéticos, normalmente presentados
como perlas terapéuticas), y finalmente;

4.- Aplicar esta informacion al paciente en concreto. De este modo la MBE utiliza el conocimiento cientifico en contra de la perla
terapéutica que utiliza el conocimiento empirico que contrariamente al primero es un conocimiento asistematico, subjetivo,
no validado y dificilmente reproducible.

Existen hoy dia numerosos fuentes sobre donde informarse de como aplicar este método cientifico, cual es la pregunta que hay que
hacerse, donde buscar la evidencia relacionada con la pregunta y como valorarla (metanalisis, revisiones sistematicas etc.) siendo
quizas el 4° punto, la aplicacién de la informacién, el mas dificil, el menos estudiado o discutido de los pasos de la MBE, y quizas
el que puede restar cierta “veracidad” a la terapéutica basada en la evidencia.

En el caso de los tratamientos la aplicacién practica de la evidencia cientifica, correctamente evaluada, exige respuesta a 3 cues-
tiones basicas como son:

1.- ;Pueden estas evidencias aplicarse a un individuo concreto?

2.- iSuperan los beneficios esperados a los posibles efectos adversos y los costes de la intervencién?

3.- ;Cdémo integramos la “evidencia” en las caracteristicas de nuestro paciente?, ;cuéles son los valores y preferencias del pa-
ciente en cuestion?

En cualquier caso, esta toma de decisiones basadas en el método cientifico son o seran las Unicas validas en el siglo XXI y pro-
bablemente las Unicas que deban ser ensefiadas y transmitidas, con lo que a los dermat6logos nos queda una ardua tarea ya que
desgraciadamente solo una pequefia parte de los tratamientos en nuestra especialidad han sido sometidos a esta valoracion critica,
y muchas de las mejores practicas clinicas actuales no han sido evaluadas ni lo seran siguiendo los principios de la MBE, lo que
explica la gran variedad de préacticas asistenciales existentes en nuestra especialidad.

EN CIRUGIA DERMATOLOGICA

Antonio Vilalta Solsona
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Uno de los errores mas habituales en Medicina, es intentar aplicar los protocolos terapéuticos con la rigurosidad de una ecuacién
matematica. La individualidad de cada paciente exige modular adecuadamente cada indicacion terapéutica. En cirugia ademas se
afladen factores que hacen que cada caso sea mas particular. Por ejemplo, en cirugia dermatolégica cada punto de la pantografia
cutanea es diferente, las pieles entre individuos son diferentes y todo ello conlleva a que, ante una misma patologia o reparacion de
una herida quirurgica, la técnica o método a emplear también pueda ser diferente.

Lo cierto es que los cirujanos adquieren unos habitos, de técnica y método, que son dificiles de cambiar méas y cuando estos resultan
ser efectivos. Asimismo, con los afios y la experiencia, se adquiere una particular actitud en resolver determinadas situaciones tan
simples como el tipo de sutura en una herida, que curiosamente nunca es igual entre un cirujano y otro. Con la técnica y el método
ocurre lo mismo, ante una misma situacion quirirgica es posible que sea resuelta de diferente manera, segin quién la realice, pero
consiguiendo finalmente un mismo resultado terapéutico.

En nuestra presentacion se exponen una serie de técnicas de ambito quirdrgico dermatoldgico que en muchas ocasiones seran la
solucién mas efectiva ante un mismo proceso patolégico o reparativo y que por su singularidad pueden considerarse como “perlas

quirdrgicas”.

59

59



60

Transfixion de angiomas

Técnica de gran efectividad para el tratamiento de lesiones angiomatosas. EI método es sencillo y econémico ya que Unicamente se
utiliza uno o varios filamentos reabsorvibles, tipo acido poliglicélico, realizando un entrelazado en el seno de la masa angiomatosa
hasta conseguir una asfixia de los vasos sanguineos y consecuente muerte tisular. El resultado es una esclerosis con un resultado
cicatricial muy aceptable.

Electrofulguracion en columna

Otra técnica dirigida al tratamiento de lesiones angiomatosas, también muy sencilla, econémica y efectiva. Consta en introducir una
cantidad suficiente de agujas tipo Medicut, debidamente modificadas, en el seno de la lesién e inducir una coagulacién con un
aparato de electroterapia convencional, destruyendo por este efecto toda la masa angiomatosa interesada.

Decorticacion genital

Técnica un tanto compleja indicada en patologias premalignas que afectan la totalidad de la semimucosa del glande y que no se
han resuelto con otros métodos. La técnica consta en decorticar todo el epitelio afecto, recubriendo la herida obtenida mediante el
deslizamiento de la piel del cuerpo del pene. Con este método se preserva practicamente la totalidad de la funcion genital.

Injerto en cinta
Variante del clasico injerto en sello de Reverdin, con la particularidad de permitir una mayor rapidez en la reparacion de las Ulceras
vasculares.

Microtrepanacion 6sea

Interesante método para reparar heridas cuyo sustrato es estructura 6sea y que por los métodos convencionales no seria posible.
Consta en practicar multiples perforaciones con un drill permitiendo evertir tejido de granulacién desde la médula ésea que con el
tiempo se convertira en tejido cicatricial.

Plicatura con avance forzado

Método que aprovecha todas las ventajas del cierre por segunda intencién para el cierre de una herida. En segun que circunstancias
para el cierre de una herida seréd aconsejable que sea por segunda intencién. Aplicando una sutura forzada, en una disposicién
especial, se favorecera un cierre rapido y con unos resultados cosméticos muy aceptables.

Colgajo de gilles y colgajo en “hacha” ;dos olvidados?
Presentamos dos tipos de colgajos practicamente olvidados en la literatura quirdrgica de la piel y simplemente exponemos dos casos
para recordar que utilizados en manos del experto pueden ser la mejor solucion para determinadas reparaciones quirdrgicas.

EN EL BALANCE COSTE/BENEFICIO DE LA CONSULTA DERMATOLOGICA

Urba Gonzalez
Servicio de Dermatologia. Clinica Platé. Barcelona

En nuestra especialidad tenemos una tendencia muy arraigada a centrar el discurso académico en recopilar y mostrar toda la actividad
clinica propia o ajena con el principal y perlado objetivo de contestar a la pregunta ;qué hacemos los dermatélogos? Sin embargo,
como ocurre en todas las ramas de la medicina clinica, una vision maés cientifica y critica de la dermatologia requiere plantearse otras
cuestiones como ;por qué hacemos lo que hacemos? y ;de qué manera afecta lo que hacemos al cuidado de los pacientes?

En el curso de su actividad asistencial, el dermatélogo acostumbra a tomar decisiones sobre el cuidado de pacientes individuales,
centradas principalmente en conseguir una relacion beneficio/riesgo adecuada. Pero a la hora de establecer guias clinicas para una
institucion o politicas sanitarias sobre grupos amplios de pacientes dermatolégicos, se suele considerar si esta relacion beneficio/
riesgo es también adecuada respecto al consumo de unos recursos econémicos amplios pero no ilimitados. En cualquier caso,
aunque la relevancia del coste en la toma de decisiones sobre pacientes individuales es motivo de gran controversia, el dermatélogo
clinico puede verse en la necesidad de convencer a otros colegas o gestores de la atencion sanitaria, de que los beneficios de sus
actuaciones justifican los costes.

El coste econémico puede ser simplemente otro dato méas que considerar sobre el efecto o rendimiento de cualquier actuacion sanita-
ria. De la misma forma que en el ensayo clinico aleatorizado sélo se comparan las estrategias sanitarias respecto a sus consecuencias
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sobre la salud (outcomes), en el anélisis de costes sélo se comparan respecto a los recursos econémicos utilizados. Sin embargo, en
la préactica clinica es mas util analizar conjuntamente, con métodos formales y, si es posible cuantitativos, tanto las consecuencias
médicas como los costes de cada uno de los tratamientos, programas o estrategias sanitarias.

El coste es mucho mas variable que otros resultados clinicos y depende en gran medida de como se organiza la atencién sanitaria.
Esta organizacién varia ampliamente entre diferentes areas o territorios asi como con relacién a los diferentes componentes del cui-
dado sanitario: los profesionales implicados; las intervenciones, medicamentos o instrumentos tecnolégicos utilizados; y los aspectos
administrativos. Y no es necesario moverse en el ambito internacional o nacional para observar grandes diferencias en costes, ya que
también pueden apreciarse a escala regional y local. Por ejemplo, un mismo servicio puede ser dispensado primariamente por un
médico generalista o por un especialista; por un médico o por una enfermera; en un ambiente de consultas externas o en el hospital;
en la sanidad publica o privada; etc. Es por esto que los datos de los estudios sobre costes acostumbran a ser especificos para un
area particular. Un problema adicional de estos estudios econémicos es que su realizacién puede alterar los patrones de practica
clinica de manera que no sélo limite su generalizacion a otras localizaciones sino también a su propio &mbito fuera del contexto del
estudio. En consecuencia, la informacién practica disponible sobre estudios econémicos suele ser muy limitada.

Se conocen dos métodos fundamentales para valorar el impacto de las estrategias sanitarias sobre el consumo de recursos. Una
posibilidad es obtener informacién de un estudio concreto que compare adecuadamente dos 0 mas intervenciones para conocer el
gasto econémico y las consecuencias sobre la salud de cada una de ellas. En este caso, si queremos obtener informacion til para un
contexto clinico, las caracteristicas del estudio deberan ser muy similares a las de ese ambito asistencial. Un segundo abordaje mas
realista consiste en utilizar toda la evidencia cientifica disponible para estimar las probabilidades de los posibles costes generados a
partir de una decision clinica. Ademas, existen diferentes formas de mostrar los resultados de estos estudios:

En el analisis de coste-efectividad, los resultados son expresados en forma de una relacion entre el coste econémico y la consecuencia
clinica para cada intervencion concreta (p.e. coste de curacion del acné).

En el andlisis de coste-utilidad, las consecuencias clinicas se expresan en unidades ajustadas a las preferencias subjetivas de los
pacientes (p.e. coste de incremento en la calidad de vida) permitiendo que los resultados puedan compararse y graduarse en im-

portancia entre diferentes procesos clinicos incluso no dermatolégicos.

En el andlisis de coste-beneficio, las consecuencias clinicas son expresadas en términos monetarios a través de la disposicion a
pagar por parte del paciente para obtener un beneficio.
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PSORIASIS: DE LO QUE APRENDIMOS,
DE LO QUE SABEMOS Y DE LO QUE IGNORAMOS

Juan Honeyman
Catedratico de los Departamentos de Dermatologia de la Universidad de Chile y de la Universidad Catélica de Chile

De lo que aprendimos

Etiopatogenia
La psoriasis es una dermatosis eritematoescamosa crénica. Causa desconocida y que habitualmente se asocia a factores heredita-
rios.

Clinica

Afecta desde pequefias areas de la piel o llegar a ser eritrodérmica.

Se localiza de preferencia en el cuero cabelludo y en zonas de roce como codos, rodillas, etc.

Puede presentarse en diversas formas clinicas segun sea el tipo de lesiones que predomina, la localizacién o la extensién. De este
modo podemos reconocer formas en gotas, placas, pustulosas localizada y diseminada, artropatica, etc.

Patologia
La biopsia de una lesién psoriatica se caracteriza por paraqueratosis, acantosis digitada y un infiltrado inflamatorio de células mo-
nonucleares.

Tratamiento
No existe cura para la enfermedad. El tratamiento consiste en medidas locales, tratamientos con citostaticos, fototerapia y terapias
alternativas.

De lo que sabemos

Etiopatogenia (Ver tabla)
La psoriasis es una afeccién genéticamente determinada. Estudios con modelos experimentales clinicos y de laboratorio indican
que:

e | a alteracion de la respuesta inmune celular juega un papel predominante en la induccién de las lesiones.

e Un sistema nervioso alterado facilita la expresion de la enfermedad.

e Los neuromediadores pueden inducir potencialmente la activacion de las lesiones.

Clinica
Algunas formas clinicas se relacionan con genes especificos.
Existen farmacos que agravan la enfermedad.

Patologia
La inmunohistoquimica revela cambios caracteristicos en el infiltrado inflamatorio lo cual orienta a sostener que la psoriasis es una
enfermedad T dependiente.

Tratamiento

Nuevos farmacos que modifican el metabolismo de los queratinocitos han sido ensayados con resultados satisfactorios para controlar
la actividad de la enfermedad.

Nuevos citostaticos.

Nuevas técnicas de fototerapia.

Inmunomodulacién e inmunoterapia.

De lo que ignoramos

Etiopatogenia

Mecanismo de la enfermedad: ;Es una afecciéon inmunolégica?
Papel del sistema nervioso en la patogenia de la psoriasis

Cémo se involucran los genes en la generacion de la enfermedad.
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Clinica
Nuevas variedades clinicas, su relacién con factores desencadenantes, genéticos y patogénicos.

Patologia
Conocimiento completo del papel de las células inflamatorias.
Los cambios inmunohistoquimicos de los queratinocitos

Tratamiento

Cdémo realizar un tratamiento orientado en el mecanismo de induccion de la lesién que permita lograr la curacion definitiva de la
enfermedad

Como prevenir que la psoriasis no se herede.

Tabla 1. Psoriasis. Mecanismos de induccién de lesiones.

Proliferacion de los queratinocitos

Mecanismo no inflamatorio

Origen neurogénico

Originado por el queratinocito activado:
— Inhibicién de la apoptosis fisiolégica
— Pérdida de la heterozigoticidad

Mecanismo inflamatorio

Inflamacién no inmunolégica o inmuno-simil
a) Generada por activacion directa del queratinocito
— Accién de los &cidos grasos esenciales
— Angiogénesis y aumento de la vascularizacion
b) Neurogénica
Inflamacién inmunolégica
a) Antigenos convencionales
b) Superantigenos
¢) Autoantigenos
Miscelédnea
a) Combinacién de ambas
b) Inespecifica
— Desencadenada por toxinas, agentes irritantes)
c) Amplificaciones de la inflamacion
— Liberacion de agentes pro inflamatorios
— Prostaglandinas y leucotrienos
— Derivados de la cascada de coagulacion, etc.
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Caso Clinico N°1
MUJER ADULTA CON PLACAS INFILTRADAS CRONICAS DEL TRONCO

J. Honeyman?, R. Soto®, S. Gonzalez
Catedratico Departamentos de Dermatologia Universidad de Chile y Pontificia Universidad Catdlica de Chile. ®Profesora asistente. Departamento de
Dermatologia. Universidad de Chile. <Profesor Titular. Departamento de Anatomia Patoldgica. Pontificia Universidad Catélica de Chile.

Paciente de 41 afios de edad, de sexo femenino que consulta por presentar desde hace un mes lesiones ulceroerosivas y costrosas
de ambas piernas de un mes de evolucion. La enfermedad se acompafia de dolor abdominal, disminucién de peso y compromiso
del estado general.

Antecedentes: Padece psoriasis desde los 16 afios de edad, ha presentado una tuberculosis ganglionar que fue tratada y controlada,
y padece desde los 30 afios de edad una afeccion inflamatoria del colon con episodios de dolor tipo célicos y diarrea.

Al examen de su ingreso se ve una paciente enflaquecida, decaida, que presenta lesiones costrosas con bordes descamativos y
algo eritematosos, ubicadas en la cara anterior de las piernas. Ademas xerosis importante en el resto de la extremidad. No existen
otras lesiones cutaneas.

Laboratorio: Ligera anemia, hipoproteinemia moderada, velocidad de eritrosedimentacién 80 mm. PPD positivo 10 mm. Las pruebas
funcionales hepaticas, renales y glicemia, son normales. El estudio radiolégico del torax no presenta alteraciones de importancia.
El estudio radiolégico con enema baritado abdominal revela compromiso asimétrico de la pared intestinal, del colon descendente y
ciego con areas radionegativas y aspecto de empalizada. Se realizd biopsia cutéanea.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Tuberculosis cutanea

b) Sarcoidosis

c) Enfermedad de Crohn cutédnea

d) Pioderma gangrenoso en colitis ulcerosa
e) Linfoma

Caso Clinico N°2
A RED TUMOR SINCE A FEW WEEKS AFTER BIRTH

AP Oranje, GC Madern, PJC de Laat, JC den Hollander, AE Brandsma
Pediatric Surgery, Dermatology (Paediatric Dermatology), Pediatrics and Pathology. ERASMUSMC — Sophia Children’s Hospital Rotterdam
Pediatrics, MCRZ, Rotterdam. The Netherlands

A normal-gestation Dutch boy was delivered spontaneously.

History: At birth a small spot was seen at the right side of the anus. In a few weeks a blue-red swelling developed. No bleedings
were noted. General development of the boy was normal. At the age of 2 and a half years he was presented to a multidisciplinary
pediatric clinic.

Clinical aspects: Boy, aged 2 years and 9 months. A blue-red nodus was observed. The consistency was hard and indurated. In the
following weeks the lesion became larger and painful especially after direct contact. Two café-au-lait spots were seen on the trunk.
Laboratory findings: Blood counts were normal. Echoscopy showed an oval well-circumscribed, for most parts signal-poor lesion.
MRI: vascular lesion.

Pathological findings: A biopsy was performed. Immunoperoxidase stainings revealed that the cells were all CD34 positive, scattered
factor XIlI-A positive and negative for S100, CD99 and desmine.

What is your diagnosis?

a) Hemangioma

b) Mixed vascular malformation

c) Hemangio-endothelioma

d) Infantile fibromatosis

e) Dermatofibrosarcoma protuberans
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Caso Clinico N°3
NAIL AND HAIR PROBLEMS IN A 47-YEAR-OLD WOMAN

R. Happle, A. Konig, R. Danarti, M. Bittar
Department of Dermatology. Philipp University. Marburg. Germany

A 47-year-old woman complained of progressive painful nail changes that she had noted since two years.

Clinical aspects: Several fingers of both hands showed a pronounced distruction of the nail plates. In some of them, longitudinal
ridging was noted. Both thumbs showed an almost complete distruction of the nail plates. On some fingers, the paronychium was
slightly swollen and erythematous.

Further pathological findings included several patches of hairlessness on the scalp.

Laboratory findings: The diagnosis was made without the help of laboratory findings, but subsequently confirmed by such data.
Which laboratory findings would you ask for?

What is your diagnosis?

a) Lichen planopilaris (Lassueur-Graham-Little syndrome).

b) Factitious nail disorder (onychotillomania) in combination with trichotillomania.
c) Nail and hair changes of hidrotic ectodermal dysplasia (Clouston type).

d) Nail and hair changes of incontinentia pigmenti (Bloch-Sulzberger syndrome).
e) Tinea unguium et capitis caused by Epidermophyton floccosum.

Caso Clinico N°4
MUJER ADULTA CON INSUFICIENCIA RENAL Y LESIONES CUTANEAS

RM Marti, JM Casanova, M. Baradad, R. Egido, M. Ribes, M. Egozcue
Hospital Arnau de Vilanova. Universitat de Lleida.

Muijer de 61 afios de edad sin antecedentes de interés.

Enfermedad actual: Ingresa por cuadro de febricula, astenia, artromialgias e insuficiencia renal aguda. Referia molestias oculares
desde unos dias antes e hipoacusia de oido izquierdo. Ademas, habia presentado diversas epistaxis y episodios de cefalea.
Exploracion: Maculas, papulas y nédulos eritematovioldceos en pies.

Exploraciones complementarias: Engrosamiento mucoso en comisura posterior de la laringe. Restos de sangre y costras en mucosa
nasal.

Exploracion oftalmolégica: Epiescleritis Ol.

TC senos paranasales: Ocupacion parcial del seno maxilar D y del infundibulo D. Engrosamiento de la pared del seno esfenoidal.
TC toracica: Normal.

Analitica: VSG: 76, urea: 107 mg/ dl, creatinina: 1.7 mg/ dl, PCR 44 mg/ |, hemograma, hemostasia y resto de pardmetros bioqui-
micos en sangre normales.

Serologia VHB, VHC y VIH (-). c-ANCA (+), anti-PR3: 23 (<5), f.reumatoide: 56 U/ ml (<18).

Sedimento urinario: 22 hem./ campo. Proteinuria 24h: 1.6 gr/ 24h.

Se practicé biopsia cutdanea, biopsia renal y biopsia de la arteria temporal (normal).

iCual es su diagnostico?

a) Eritema nodoso.

b) Vasculitis por crioglobulinas.
c) Panarteritis nodosa.

d) Sindrome de Goodpasture.
e) Enfermedad de Wegener.
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Caso Clinico N°5
TUMORACION DIGITAL UNICA EN NINO DE 7 ANOS

A.Azon, A. Navarro?, S. Bel, MA Martinez?
Departamentos de Dermatologia y *Anatomia Patolégica. Hospital Sant Joan. Reus

Nifio varén de 7 afios de edad.

Antecedentes: Sin interés.

Antecendentes personales: Coxalgia a los 2 afios, autolimitada.

Enfermedad actual: Desde los 3 afios, crecimiento progresivo de la parte blanda distal de la 3% falange del 3er dedo de mano izquierda.
En el Ultimo afo, aparicién de zonas hemorragicas trombosadas, que en alguna ocasion previa habian sangrado.

La lesién es asintomatica y los padres niegan traumatismo previo.

Exploracion: Tumoracion subcutédnea en parte volar de toda la falange distal que continua por la parte dorsal cubital de la misma.
La lesién no sobrepasa la 32 articulacion interfalangica. Destaca la presencia de areas papulares purpdricas, violaceas, algunas de
color marrén, de claro aspecto hemorragico con alguna trombosis.

La lesién no afecta al crecimiento ungueal. En alglin drea se observa hiperhidrosis.

iCual es su diagnostico?

a) Fibromatosis digital infantil

b) Neurofibroma

c) Miofibromatosis infantil

d) Hamartoma angiomatoso ecrino
e) Hamartoma fibroso de la infancia

Caso Clinico N°6
TUMORACION PLANTAR DOLOROSA

J. Luelmo Aguilar, M. Sabat Santandreu, A. Saez Artacho
Hospital Parc Tauli. Sabadell. Barcelona

Muijer de 50 afios de edad.

Antecendentes: No alergias conocidas. Intervenida de endometriosis a los 40 afios.

Enfermedad actual: Lesion localizada en la region plantar del taldon derecho de 8 meses de evolucion que en ocasiones le impedia una
correcta deambulacién. En las Ultimas 2 semanas aumenta el dolor de forma importante llegando incluso a no poder apoyar el pie.
Su médico de cabecera le habia practicado un estudio radiolégico del pie, informado como normal.

Exploracion: Lesion tumoral subcutanea de 1 cm de didmetro aproximado, localizada en regién plantar del talén derecho, de tacto
elastico y dolorosa a la palpacion.

No se observan cambios epidérmicos.

No se palpan adenopatias satélites.

i Cual es su diagnostico?

a) Neurofibroma plantar

b) Tumor glémico

c) Quiste epidérmico de inclusion
d) Fibromatosis plantar

e) Poroma ecrino
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Caso Clinico N°7
ERITEMA Y EDEMA PALPEBRAL UNILATERAL, PERSISTENTE

I. Bielsa, N. Fernandez-Chico, M. Ribera, MJ Fuente, JM Carrascosa, MT Fernandez-Figueras, C. Ferrandiz
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona

Paciente mujer de 25 afios sin antecedentes personales de interés. Consulté por presentar desde 6 meses antes eritema e hinchazén
en el parpado inferior izquierdo, que fue aumentando de forma progresiva. Nunca ocasiond molestia alguna. Por dicho motivo realizé
antes de llegar a nuestras consultas, diferentes tratamientos orales y topicos sin obtener la mas minima mejoria.

Exploracidn: se observé un eritema y edema que ocupaba la totalidad del parpado inferior izquierdo, ademas de cierta asimetria
de las mejillas, siendo la del lado izquierdo algo méas prominente e indurada al tacto. El resto de la exploracion fisica resulté estric-
tamente normal.

Se realiz6 una biopsia en huso del parpado inferior.

Laboratorio: Los analisis generales en sangre y orina fueron estrictamente normales. En la inmunologia sélo se detectaron unos
ANAs 1/80 con patron moteado y reticular, y un C3 de 82 mg/dl (N: 90-180). Las hormonas tiroideas fueron normales. La cifra
del ECA (enzima convertidor de la angiotensina) fue de 107 u/l (20.0-60.0). EI PPD fue negativo y la radiografia de térax no mostré
alteraciones.

Exploraciones complementarias: En la RNM de la érbita se observé una lesion infiltrativa en el parpado inferior del lado izquierdo
que condicionaba un importante engrosamiento del mismo y afectaba al musculo orbicular. Sus margenes eran mal definidos y
alcanzaba la region cigomatica y el surco nasogeniano. No se pudo especificar si la lesion era de etiologfa inflamatoria o neoplasica,
pero sf se confirmd la ausencia de infiltracién del nervio infraorbitario, el hueso o las glandulas lacrimales. La gammagrafia con Ga
resultdé normal.

El oftalmélogo constaté que la paciente tenia una perfecta motilidad ocular, que no habia infiltracién del tejido intraorbitario, que tenia
una buena sensibilidad infraorbitaria (nervio infraorbitario normal), la glandula lacrimal no estaba obstruida, no habia exoftalmos y
no detectd ningln tipo de inflamacién en el interior del ojo.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Linfoma

b) Lupus eritematoso profundo

c) Sarcoidosis

d) Dermatomiositis

e) Pseudotumor inflamatorio de la 6rbita

Caso Clinico N°8
MUJER CON PLACAS EN TRONCO Y CARA DE 4 MESES DE EVOLUCION

JM Sanchez-Schmidt, X. Bordas, J. Notario, J. Peyri
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari de Bellvitge, Barcelona

Muijer de 90 afios natural de Sevilla, residente en Barcelona desde hacia 32 afios que ingresa en el servicio de Dermatologia para
estudio de lesiones cutaneas de 4 meses de evolucion.

Antecedentes: Hipertension arterial controlada con una dieta hiposddica. Diabetes mellitus insulino-dependiente que habia debu-
tado un afio antes con un coma hiperosmolar y que se mantenia con buenos controles de glicemias capilares. Fractura de cabeza
de femurintervenida quirdrgicamente cinco afios antes. Hipoacusia y déficit visual severos atribuidos en parte a una queratitis de
causa desconocida en la infancia y a un descematocele en ojo izquierdo en 1994 por el que la paciente era portadora de una lente
de contacto terapéutica.

Enfermedad actual: Cuatro meses antes aparecen lesiones eritematodescamativas a nivel distal de dedos de manos y pies que
determinaban una onicodistrofia secundaria. Posteriormente aparecieron placas de aspecto atréfico de crecimiento centrifugo en
tronco que rapidamente aumentaron en nimero y extension afectando extremidades y cara. Se afiadia pérdida de peso de 20 kg
en el ultimo afio.

Exploracion: Estado general afectado con conservacién de funciones superiores, habito asténico, se encontraba afebril y mantenia
estables las constantes hemodindamicas. Las lesiones cutaneas mas evidentes consistian en placas de coloracion marrondcea, de
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entre uno y seis centimetros de diametro, con margen sobreelevado y centro atréfico amarillento, distribuidas en tronco, raiz de
extremidades y cara, con predominio en la zona perinasal, periocular y espalda.

En cuero cabelludo se observaban areas de queratosis prominente y en tercio distal de dedos las lesiones iniciales antes referidas
(placas eritematosas e hiperqueratésicas con onicodistrofia secundaria). No se palparon adenopatias ni se detectaron masas ni
visceromegalias en la exploracién abdominal. La exploracién cardiorespiratoria fue normal.

Se practic6 biopsia de las lesiones.

Exploraciones complementarias: Hemograma: VSG 41 mm/h, 3.5 x 1012 eritrocitos, hemoglobina 109.1 g/L, hematocrito 33.4%, VCM
95.4 fL, HCM 31.15 pg, CHCM 326.6 g/L, 30.23 x 109 leucocitos (37% segmentados, 2% linfocitos, 1% monocitos, 2% basdfilos,
35% eosindfilos, 1% metamielocitos, 5% blastos), 221.000 x109 plaquetas.

Bioquimica: creatinina 98umol/L, urea 10.3 mmol/L, Na+ 137 mmol/L, K+ 4.56 mmol/L, Ca++ 2.27 mmol/L, hierro (Il + III) 10
umol/L, urato 365 umol/L, glucosa 4.820 mmol/L, colesterol 3.8 mmol/L, ALT 0.12 ukat/L, AST 0.24 ukat/L, yGT 0.29 ukat/L, bili-
rrubina 4 umol/L, fosfatasa alcalina 1.6 ukat/L, proteina 58 g/L, albimina 33 g/L.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Lepra lepromatosa

b) Granuloma anular generalizado
c) Xantogranuloma necrobidtico
d) Micosis fungoides

e) Xantoma disseminatum

Caso Clinico N°9

MUJER DE 66 ANOS CON ARTRITIS REUMATOIDE Y MULTIPLES PAPULAS
EN AREAS DE EXTENSION DE EXTREMIDADES

F. Gallardo, M. Iglesias?, M. Gilaberte, C. Barranco?, J. Blanch®, RM Pujol
Servicios de Dermatologia. *Anatomia Patoldgica y "Reumatologia. Hospital del Mar. IMAS. Barcelona

Muijer de 66 afios de edad con antecedentes de artritis reumatoide diagnosticada en 1984 en tratamiento con metotrexate 7,5 mg/
semana, deflazacort 6 mg/dia y AINEs de forma habitual desde 1996. En 2002 realiza tratameinto con Infliximab por exacerbacién
de la enfermedad.

Enfermedad actual: Desde 1997 presenta brotes recurrentes de papulas purpuricas en dorso de manos y punta de dedos con
tendencia a la ulceracion. Refiere que dichas lesiones parecen empeorar con las exacerbaciones de la enfermedad y mejoran gene-
ralmente intensificando el tratamiento de la misma.

En 2003 aparecen lesiones papulares de aspecto seudovesiculoso en ambos codos, y lesion ulcerada superficial en extremidad
inferior derecha (figuras).

Exploraciones complementarias: Bioguimia estandar y hemograma normales, VSG 42 mm, FR 102, ANA 1:640, ANCA, articardio-
lipina, Ro/La negativos, Serologia hepatitis B,C negativas.

Se practicé biopsia cutdnea en dorso mano, dedo y codo.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Vasculitis leucocitoclastica asociada a artritis reumatoide

b) Vasculitis séptica secundaria a endocarditis.

c) Dermatitis herpetiforme asociada a artritis reumatoide

d) Papulas reumatoideas

e) Lesiones vesiculosas y ulceradas secundarias a tratamiento con metotrexate
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Caso Clinico N°10
RECIEN NACIDA CON LESIONES VESICULOSAS EN EXTREMIDADES

MA Gonzalez-Ensefiat, MA Vicente
Hospital Sant Joan De Deu, Barcelona

Recién nacida de 15 dias de vida que consulta por lesiones cutaneas de 4 dias de evoluciéon. No antecedentes familiares de interés.
Primera hija de matrimonio sano no consanguineo. Embarazo controlado, sin incidencias. Ceséarea a las 36 semanas de gestacion por
desprendimiento de placenta. En los informes de alta del centro hospitalario donde naci6 refieren: peso al nacer 2420 gr, talla 47,5
cm, PC 33,5 cm. Apgar 7/9/10. Exploracién fisica general normal, con presencia de algunas lesiones vesiculosas en extremidades
inferiores que curan en pocos dias. Permanece 8 dias en incubadora y recibe lactancia artificial desde el nacimiento.

Enfermedad actual: A los 15 dias de vida consulta en nuestro hospital por lesiones cutdneas de 4 dias de evolucién, no fiebre ni
sintomatologia general.

Exploracién: Presencia en extremidades inferiores de lesiones vesiculosas agrupadas, algunas de contenido transparente y otras
recubiertas de costra melicérica. Resto normal.

Analitica: Se observa 23500 leucocitos /mm3 (N 23,6%, L 38,2%, M 8,8%, E 21,6%, B 0,8%, LUC 7,1%).

Es diagnosticada por el servicio de Pediatria de probable infeccién estafilocédcica y recibe tratamiento con cloxacilina 75 mg/ 6 h ev.
Cultivo frotis del contenido de la vesicula negativo. Estudio citolégico del mismo: escaso material, no diagnéstico.

Inicialmente se observa una mejoria de las lesiones que forman costra y curan. Sin embargo, cuatro dias mas tarde reaparecen
nuevas lesiones en extremidades superiores e inferiores y en cuero cabelludo.

Es visitada por el servicio de Dermatologia practicandose una biopsia cutéanea.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Impétigo ampolloso

b) Epidermolisis ampollosa

c) Infeccién herpética

d) Incontinentia pigmenti

e) Enfermedad ampollosa autoinmune

Caso Clinico N°11
VARON ADULTO CON NODULOS ULCERADOS EN DORSO DE MANOS

P. Umbert, G. Martin
Servicio de Dermatologia. Hospital Sagrat Cor. Barcelona

Varén de 75 afios, que como antecedentes personales, sélo destacaba artritis reumatoide de 5 afios de evolucién, que cursaba
con titulos altos de factor reumatoide y que clinicamente afectaba las articulaciones metacarpofaldngicas de ambas manos, hecho
que le impedia ejercer con normalidad las actividades de la vida diaria. Para su artritis reumatoide, su reumatélogo habia indicado
tratamiento a demanda con multiples antiinflamatorios, a pesar de ello, su sintomatologia articular no remitia y se decidi6 iniciar
tratamiento con metotrexate a dosis de 7’5 mg/dia 6 meses antes de consultar al servicio de Dermatologia. La mejoria de la clinica
articular a partir del inicio de este tratamiento fue moderada segln el paciente.

Enfermedad actual: Consulta a nuestro servicio por la aparicion brusca de 3 nédulos, de color amarillento y base eritematosa, duros,
ulcerados en su superficie, que drenaban material purulento y que se localizaban en dorso de mano derecha, codo derecho y hombro
izquierdo. El mas grande era el del dorso de mano derecha, con un didmetro aproximado de 1 cm. El paciente referia que habian
crecido rapidamente, sin haber apreciado ninguin traumatismo previo ni aplicacion/inyeccion de ningn producto.

Se realiz6 cultivo de la secrecion del nédulo mayor, que fue positivo para Estafilococo dorado.

Se realiz6 biopsia en cufia.

iCual es su diagnostico?

a) Nodulosis reumatoide

b) Nodulosis reumatoide acelerada por metotrexate
c) Fibrosis reumatoide

d) Micosis profunda

e) Vasculitis granulomatosa

n
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Caso Clinico N°12

SINDROME CONSTITUCIONAL, FEBRICULA Y LESIONES CUTANEAS
EN UNA MUJER DE RAZA NEGRA

V. Garcia-Patos, L. Palacio, E. Trallero, A. Selva, C. Pascual, A. Castells
Servicios de Dermatologia y Medicina Interna. Hospital Vall d"Hebron. Barcelona

Mujer de 34 afios, de raza negra y de profesion traductora, sin habitos tdxicos ni alergias. Ingresa en noviembre de 2003 para estudio
de sindrome constitucional, febricula y lesiones cutaneas.

Antecedentes: Nacida en Barcelona, pero sus progenitores eran de Guinea Ecuatorial. Habia viajado a Marruecos, Jamaica y Nige-
ria, 7, 5y 4 afios antes, respectivamente. Su madre y su abuela materna padecia hipertension arterial y su abuelo materno tuvo un
cancer gastrico.

Antecedentes patoldgicos: Hipertension arterial desde los 13 afos, controlada con atenolol desde los 29. En el dltimo afio se diag-
nosticd de miocardiopatia hipertensiva por ecocardiografia; poliposis nasal bilateral, evidenciada mediante TAC y que trataba con
mometasona inhalada, mioma uterino que provocaba hipermenorrea, y dislipemia, que requirié tratamiento con fluvastatina.
Enfermedad actual: Desde hacia 2 afios la paciente referia pérdida de mas de 30 kg de peso sin disminucién del apetito, astenia,
artromialgias, disnea progresiva y febricula diaria de predominio nocturno, sin escalofrios y que cedia con diaforesis intensa al tomar
acetilsalicilico. Desde el principio referia lesiones cutédneas asintomaticas en las piernas, que en semanas 0 meses involucionaban
lentamente sin dejar cicatriz. En mayo noté tumefaccién de ambos parpados superiores, con lagrimeo, fotofobia y dolor ocular, sin
alteracion de la agudeza visual. Dos meses después tuvo un episodio de inflamacién parotidea bilateral aguda que control6 con
piroxicam en pocos dias.

La sintomatologia mejoré de forma espontanea hasta marzo de 2003, cuando reaparecieron las lesiones cutaneas en las extremi-
dades y tos seca de predominio nocturno. Aportaba las siguientes pruebas normales: ecografia abdominal, radiografia de térax y de
senos paranasales y TAC abdominal helicoidal.

Exploracion: Mujer obesa, con sudoracién profusa, sin adenomegalias periféricas. La exploracién cardiovascular, respiratoria y
neuroldgica fue normal. Esplenomegalia de 3 cm, sin hepatomegalia. Tumefaccién blanda de ambos parpados superiores, con pe-
quefios nédulos en la conjuntiva tarsal, y media docena de papulas y nédulos de hasta 1 cm, infiltrados al tacto, méas oscuros que
la piel circundante, en las zonas pretibiales y el antebrazo derecho. Algunas tenian una discreta hiperqueratosis superficial y dejaban
maculas hiperpigmentadas residuales.

Exploraciones complementarias: Entre todas las exploraciones complementarias realizadas destacaba: Hb 8.5 g/dL, VCM 71.5 fL,
sideremia 30 pg/dL, VSG 45 mm/1? hora, AST 137 UI/L, ALT 126 UI/L, FA 245 Ul/L, GGT 224 UI/L, LDH 804 UI/L, uratos 9.3 mg/dL,
hipergammaglobulinemia policlonal, ECA 229 U/L y proteinuria 984 mg/24 h. Las pruebas funcionales respiratorias detectaron un
trastorno ventilatorio restrictivo moderado-grave.

En la radiografia de tdrax se observé una masa paratraqueal derecha y en la TAC téraco-abdominal se evidenciaron adenopatias
mediastinicas e hiliares, segmento apical derecho con patrén de vidrio esmerilado, hepatomegalia homogénea y esplenomegalia
con lesiones focales hipodensas. En la gammagrafia con galio se detectd captacién mediastinica, pulmonar difusa, parotidea y
cervical baja. En el lavado broncoalveolar habia 60% de macréfagos, 30% de linfocitos y 10% de polimorfonucleares neutréfilos.
Se realizaron biopsias transbronquiales, de las lesiones conjuntivales y de las papulas cutaneas, con tinciones especiales y cultivos
para bacterias, hongos y micobacterias. Entre las pruebas normales o negativas destacaban: metabolismo fosfocélcico, inmunidad
celular y humoral, serologias frente a VIH, sffilis, VHB y VHC, factor reumatoide, ANCAs, hormonas tiroideas, autoanticuerpos y
exploracién otorrinolaringolégica.

;Cuél es su diagnostico?

a) Granulomatosis de Wegener

b) Sarcoidosis

c) Tuberculosis

d) Granulomatosis sarcoidea necrotizante
e) Granulomatosis linfomatoide
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Caso Clinico N°13
NODULOS VIOLACEOS GENERALIZADOS Y AFECTACION NEUROLOGICA

JA Moreno Romero, P. Aguilera, A. Garcia Herrera, P. Iranzo
Servicio Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Vardn de 64 afios.

Antecedentes: EPOC por tabaquismo y tuberculosis pulmonar antigua, en tratamiento crénico con corticoides orales (prednisona 15
mg/dia); hepatopatia crénica alcohdlica.

Enfermedad actual: Desde hace 2 afios presenta lesiones cutaneas violaceas de pequefio tamafio que se iniciaron en codo y se han
ido extendiendo progresivamente. Se acompafian de prurito moderado. Refiere un sindrome téxico con astenia y anorexia y disfagia
a s6lidos de meses de evolucion. Durante el ingreso inicia un cuadro agudo de cefalea y un sindrome confusional progresivo.
Exploracién: Palidez mucocutanea. Discreta rigidez de nuca. Multiples nédulos violaceos de 1-2 cm de didmetro de distribucion
generalizada con mayor afectacion de extremidades. Placa de mayor tamafio y superficie hiperqueratédsica a nivel pretibial. Placa
violacea en paladar duro.

Exploraciones complementarias: Ac anti-VIH 1 y 2: negativos. Bioguimica: Sin alteraciones a destacar.

Hemograma: Hb 11.3 g/I; hematies 3.51; leucocitos totales 10.400, linfocitos 1.910 (CD4 53.7%, CD8 29%). Resto normal.
Liquido cefaloraquideo: Liquido inflamatorio con glucosa 30 mg/dl (), proteinas 499 (11), ADA 52 (1), células 110 (32% neutrdfilos,
34% monocitos, 34% células mesoteliales). Células atipicas de tamafio grande. PCR de VHH-8 y EBV positiva.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Hemangioendotelioma maligno con metéstasis cerebrales

b) Sarcoma de Kaposi asociado a meningitis tuberculosa

c) Sarcoma de Kaposi con infiltracion meningea

d) Sarcoma de Kaposi asociado a linfoma primario de cavidades
e) Melanoma diseminado

Caso Clinico N°14
MACULOPAPULAS PIGMENTADAS DISEMINADAS

S. Puig, S. Segura, C. Abellaneda, A. Campo, J. Ferrando
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 37 afios, natural de Ecuador.
Antecedentes familiares: Sin interés.
Antecedentes patoldgicos: Ex-endlico importante.
Enfermedad actual: Desde los 5 afios de edad aparicién progresiva de lesiones asintomaticas eritemato-queratésicas, sobreelevadas,
en tronco y extremidades, que empeoran con la exposicién solar.
Exploracion:
- Mdltiples lesiones maculo-papulares eritemato-queratésicas en extremidades. Tendencia a confluir en placas poligonales
en dorso de las manos, y papulas de aspecto liguenoide en antebrazos
- Lesiones hiperpigmentadas queratésicas sobreelevadas sobre papulas eritemato-queratésicas confluentes en la cara, escote
y pabellones auriculares. Dermatoscopia: lesiones pigmentades con borde cortado a pico, aperturas pseudofoliculares y
quistes de milio.
- Placa tumoral queratésica de bordes eritematosos en antebrazo izquierdo. Dermatoscopia: lesién queratinizante con neovas-
cularizacién en periferia.
Laboratorio: Hemograma y bioguimica completa normales. Serologia para VHB y VHC, negativas.
Histopatologia: Se practicaron 2 biopsias (pierna y tumor del antebrazo)
Curso: Exéresis en huso de la lesion del antebrazo. Estabilizacion con retinoides orales, queratoliticos vy filtro solar.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Poroqueratosis actinica diseminada
b) Epidermodisplasia verruciforme

c) Sindrome de Leser-Trélat

d) Queratoacantomas multiples

e) Verrugas planas eruptivas
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Caso Clinico N°15
PLACAS INFILTRADAS DIFUSAS PROGRESIVAS

J. Ferrando, JM Mascardé-Galy, JA Moreno Romero, P. Iranzo, M. Lecha
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 69 afios de edad sin antecedentes personales de interés.

Enfermedad actual: Marzo de 2001; erupcion papular confluente diseminada, asintomatica, lentamente progresiva en manos, mu-
fiecas, abdomen y muslos.

Laboratorio: Normalidad de hemograma completo, bioquimica general, proteinograma, T4/TSH, ANA, complementemia, HIV, VHB,
VHC, pruebas de coagulacion.

Exploraciones complementarias: Normalidad de radiografia de totax, ECG, transito esofagogastrointestinal

Evolucion: En los dos afios siguientes las lesiones cutédneas fueron progresando formando placas extensas infiltradas y confluentes,
dando lugar a pérdida de la movilidad cutéaneay articular.

Se realizaron multiples fratamientos sin mejoria (corticoides tdpicos, fototerapia, cloroquina, doxiciclina oral).

Histologia: Se practicaron varias biopsias de diferentes localizaciones. IFD: negativa. Se realizé tincién con hierro coloidal, S100,
CD34, CD38 y vimentina.

¢Cual es su diagnéstico?

a) Escleromixedema

b) Granuloma anular diseminado
c) Morfea generalizada

d) Escleredema

e) Dermatomiositis paraneoplasica

Caso Clinico N°16
INDURACION Y ERITEMA PROGRESIVOS DE LA ESPALDA

I. Ldpez Lerma, T. Estrach, JM Mascaro-Galy, M. Julia
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varon de 56 afios de edad.

Antecedentes: Obesidad. Psoriasis de 8 afios de evolucién con lesiones en cuero cabelludo y zona lumbar. Sindrome del tinel
carpiano intervenido hace 4 afios.

Enfermedad actual. Consulta en diciembre del 2000 por presentar placas eritematosas en area cervical posterior y zona superior
de la espalda con sensacion de “endurecimiento” de la piel. Las lesiones han ido progresando abarcando toda la espalda y zona
occipital del cuero cabelludo. No refiere prurito.

Exploracion. Placas eritemato-escamosas de lesiones de psoriasis en torax, en extremidades y cuero cabelludo. Las lesiones fueron
biopsiadas confirmandose el diagnostico.

Eritema e induraciéon que abarca desde zona occipital superior hasta zona lumbar. La piel es imposible de pellizcar Se aprecian
lesiones papulosas de aspecto verrucoso en nuca y parte superior de la espalda.

Induracién cutéanea difusa a nivel de extremidades superiores.

Exploraciones complementarias. Hemograma, bioquimica hepatica y renal dentro de la normalidad VSG 12mm, Glicemia 100 (70-110
mg /dl), LDH 325 (240-430 U / L), beta 2 microglobulina 1,1 Proteinograma, inmunofijacién sangre y orina normales. Inmunologia
normal, Serologias virus hepatitis B y C negativas TSH 0,537 (n: 0,4-4 m Ul /L), T4 1.48 (n: 0,8-2 ng/ dL).

i Cual es su diagnostico?

a) Esclerodermia localizada
b) Esclerodermia sistémica
c) Escleromixedema

d) Escleredema

e) Sindrome linfoproliferativo
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Caso Clinico N°17
PLACAS FACIALES GRANULOMATOSAS CRONICAS

D. Romero Riu, P. Iranzo, M. Lecha, H. Torras, J. Palou
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 81 afios.

Antecedentes personales. Glaucoma tratado con iridotomia en 1992. Adenocarcinoma prostéatico diagnosticado en 2001 sin trata-
miento. Hipernefroma bilateral diagnosticado en junio del 2003 estable en los controles realizados.

Enfermedad actual. En 1981 presento lesiones faciales tratadas en otro centro con isoniacida, minociclina, antimoniales intralesiona-
les e infiltraciones de corticoides sin obtenerse respuesta. En 1982 es remitido a nuestro servicio para diagndéstico. La exploracion
cutdanea mostré una placa asintomatica en la regién cigomaética izquierda de 6 cm. de diametro mayor, bien delimitada, de bordes
sobreelevados, violacea, de superficie telangiectasica, con ulceracion y tapones cérneos, y una lesién de menor tamafio y caracte-
risticas similares en region temporal derecha.

Exploraciones complementarias. Los datos de laboratorio, incluyendo proteinograma e inmunoelectroforesis en sangre y orina, fueron
normales. Se practicé biopsia cutanea.

Evolucidn. Se practicé crioterapia con buena respuesta. En 1999 consulta nuevamente por recidiva de las lesiones en la periferia de
las anteriores. Se realiz6 nueva biopsia con una imagen superponible a la anterior, siendo los exdmenes de laboratorio normales.

¢Cual es su diagndstico?

a) Sarcoidosis

b) Lupus vulgar

c) Xantogranuloma necrobidtico
d) Xantoma plano

e) Necrobiosis lipoidica

Caso Clinico N°18

ERUPCION AMPOLLOSA EN PACIENTE CON ARTRITIS,
GLOMERULONEFRITIS Y ANTICUERPOS ANTINUCLEARES POSITIVOS

C. Herrero, JA Moreno Romero, P. Aguilera, R. Grimalt
Servicio Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Muijer de 15 afios. Sin antecedentes familiares ni personales de interés.

Enfermedad actual: Consulta por la aparicion, dos meses antes, de una erupcion eritematosa a nivel malar y dorso nasal, acompa-
flada de edema indoloro en dorso de manos, mialgias y astenia, todo ello tras un episodio de fotoexposicién. Las lesiones cutdneas
se resuelven tras corticoterapia a dosis bajas, persistiendo la tumefaccién de manos y la astenia. Un mes después presenta dolor
en articulaciones de las manos y aparecen placas eritematosas anulares con ampollas tensas de contenido claro en el borde en area
pectoral y axilar bilateral. A los tres dias se afiadieron ampollas en mucosa oral que dejan erosiones.

Laboratorio. Hemograma: Hematies 3.330.000, Hb 9'8 g/I, Hto 29%, VCM 86fl, 3'1% reticulocitos, 4.900 Leucocitos (28'7%L,
3%M, 7'8%Eo, 1%B), 223.000 plaquetas. Bioguimica: PCR 1'4mg/dl, VSG 77mm/h. Triglicéridos 240mg/dl, proteinas t 65g/I,
(albumina 31g/l, y globulina 29'1%), BUN 26 mg/dl, Creatinina 0’8 mg/dl. Sedimento de orina: 21-50 hematies/campo, proteindria
4926mg/24h. Inmunologia: ANA + 1/640, Anti DNA + >200, Anti RNP/Sm -, Anti Ro/La -, C3 0'314g/I, C4 <0'07, CH50 2U/ml. T4
1'14ng/dl, TSH 8057 mlIU/I. Serologia EBV 1gG +++, EBV IgM +/-.

Pruebas complementarias: Rx 6seas, sin evidencia de erosiones articulares. Biopsia renal por puncién: glomerulonefritis proliferativa
difusa sin semilunas. Proliferacién endocapilar intensa. Inmunofluorescencia: IgA+, IgG+++, IgM+++, C3+++, C4+, Clg+++.
Evolucidn: Se inicié tratamiento con corticoides orales a dosis altas, indicados por la nefropatia, con resolucién total de las lesiones
cutéaneas.

¢Cual es su diagnostico?

a) Sindrome de Senear-Usher (pénfigo eritematoso).
b) Penfigoide ampolloso asociado a LES.

c) Lupus eritematoso sistémico ampolloso.

d) Dermatitis herpetiforme asociada a LES.

e) Dermatosis IgA lineal asociada a LES.
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Caso Clinico N°19
PLACAS PROGRESIVAS ASINTOMATICAS EN UN PACIENTE VIH+

M. Alsina, C. Carrera, JM Mascard-Galy, |. Lopez
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 36 afios.

Antecedentes: Infeccion por el virus de la hepatitis C y por el virus de la inmunodeficiencia humana, diagnosticado en 1994. Herpes
z6ster toracico en 1998. Tratamiento antiretrovirico desde septiembre 2002. Sifilis en 2002 tratada correctamente.

Enfermedad actual: Consulta por presentar desde hace dos meses de forma progresiva tres placas asintoméaticas en zona laterocer-
vical izquierda, hueco axilar derecho y zona lumbar.

Exploracion: Se observaban lesiones eritematosas, sobreelevadas, de superficie irregular y consistencia elastica. No se apreciaban
adenopatias palpables, ni visceromegalias.

Laboratorio: Recuento de linfocitos CD4: 630 céls/mm3, carga virica menor de 20 copias.

TAC craneal y toracoabdominal: sin alteraciones valorables.

Histologia: Se practicaron dos biopsias en las que se realizé estudio histopatolégico e inmunohistoquimico y tinciones para visualizar
microorganismos.

¢Cual es su diagnéstico?

a) Histiocitosis de células de Langerhans
b) Histiocitosis sinusal (Rosai Dorfman)
c) Histoplasmosis

d) Reticulohistiocitosis multicéntrica

e) Prototecosis

Caso Clinico N°20

INDURACION CUTANEA GENERALIZADA
EN PACIENTE CON FIBROSIS RETROPERITONEAL

JM Mascaré-Galy, JA Moreno Romero, S. Segura, C. Herrero
Servicio Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varon de 60 afios.

Antecedentes: Insuficiencia renal crénica diagnosticada hace 7 afios con cifras de creatinina en torno a 2.5-3 mg/dl. Hace 7 meses
presenta empeoramiento rapidamente progresivo que obliga a iniciar hemodialisis. Hipertension arterial secundaria.

Enfermedad actual: Cuadro de endurecimiento cutaneo progresivo de un afio de evolucion, que se inicia a nivel de las cuatro extre-
midades y progresa de forma centripeta.

Exploracion: Esclerosis cutdnea en las cuatro extremidades de predominio distal con importante esclerodactilia y afilamiento de de-
dos. Microstomia incipiente. Discreto endurecimiento de la piel a nivel de cara y cuello. Placas induradas de bordes mal delimitados
con éareas hiperpigmentadas y papulas eritematosas a nivel de tronco y extremidades inferiores.

Pruebas complementarias:

Bioquimica: Creatinina 6.8 mg/dl; BUN 134 mg/dl; Albimina 36 g/, calcio 7.8 mg/dl, hierro 25 mcg/dl. Resto normal.
Hemograma: Hb 107 g/I; VCM 89.1 fl; leucocitos 11.500 (neutréfilos 90.3%, linfocitos 6.8%, monocitos 1.9%, eosindéfilos 0.3%,
basdfilos 0.2%); VSG 81 mm/h.

Inmunologia: ANA + 1/80 (patrén homogéneo moteado); anti Scl-70 negativo; anticentromero negativo.

TAC toracico: Fibrosis mediastinica que se extiende caudalmente en aorta abdominal en forma de manguito periaértico.

RNM abdominal: Fibrosis perirrenal con grandes masas fibrosas que se extienden hacia ambas pelvis renales y uréter izquierdo.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Esclerosis sistémica (crisis renal esclerodérmica)
b) Escleromixedema

c) Fascitis eosinofilica

d) Sindrome eosinofilia-mialgia

e) Dermopatia nefrogénica fibrosante
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Caso Clinico N°21
PLACAS EROSIVOCOSTROSAS PALPEBRALES

A. Guilabert, JM Mascaré-Galy, P. Iranzo, C. Carrera
Servicio Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 65 afios.

Antecedentes personales: Ulcera duodenal en 1981. Se practicé vagotomia y piloroplastia. Asintoméatico en la actualidad. Hepatopatia
cronica VHC desde 1991: En 1993 realizé tratamiento con interferon-alfa sin objetivarse respuesta. Nueve afios afios mas tarde,
recibid nuevamente tratamiento con interferon-alfa, esta vez en su forma pegilada, durante 11 meses hasta Julio de 2003. Obtuvo
negativizacion de la carga viral durante el primer mes de tratamiento. Suboclusion intestinal en 1997.

Enfermedad actual: Acude a nuestra consulta en Septiembre de 2003 porque 4 meses antes habia comenzado a desarrollar 3
placas erosivocostrosas pruriticas en espalda, codo y rodilla, izquierdos. Dos meses después, fueron apareciendo de forma gradual
escamocostras de similares caracteristicas en los parpados de ambos 0jos.

Analitica: VSG:29 mm/h, Ca*+:10.9 mg/dl, eosinofilos:600 cel/mm3, linfocitos 760 cel/mms3.

Evolucion: Se inici¢ tratamiento con &cido fusidico tépico. Tras 15 dias, las costras desaparecieron y revelaron placas infiltradas
marrén-violaceas subyacentes. Se realizd biopsia de la lesion de la espalda. Todas las lesiones se resolvieron sin tratamiento en los
siguientes 2 meses.

¢Cual es su diagnostico?

a) Xantogranuloma necrobidtico
b) Sarcoidosis

c) Eritema elevatum diutinum
d) Patomimia

e) Piodermitis

Caso Clinico N°22
NODULO ULCERADO LABIAL

S. Segura, C. Abellaneda, M. Alsina, J. Ferrando
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Mujer de 93 afios.

Antecedentes patoldgicos: Insuficiencia cardiaca leve. Artropatia degenerativa. Sindrome depresivo. Faguectomia bilateral. Portadora
de protesis dental.

Enfermedad actual: Ulcera dolorosa de unos 15 dias de evolucién en labio superior, de rapido crecimiento. No historia de traumatismo
previo. Realizé tratamiento con aciclovir oral sin mejoria.

Exploracion: Nodulo ulcerado de unos 2 cm de didmetro en regién derecha de labio superior, de superficie fibrinosa y base firme,
con importante edema asociado. No adenopatias locorregionales.

Histopatologia: Se practicé biopsia cutédnea y estudio inmunohistoquimico (CD3 positivo y CD30 negativo).

Curso: Se instauré tratamiento con cefuroxima 500mg/12h durante 10 dias con remisién progresiva de la lesién.

¢Cual es su diagnédstico?

a) Carcinoma escamoso

b) Granuloma piégeno

c) Ulcera eosinofilica

d) Herpes simple sobreinfectado
e) Linfoma
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Caso Clinico N°23
PLACA INFILTRADA NASAL

C. Muioz, JM Mascaroé-Galy, I. Martinez, E. Martin, T. Estrach
Servicio Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Varén de 58 afios, sin alergias conocidas.

Antecedentes: Roséacea e hipertension arterial en tratamiento con indapamida y atenolol.

Enfermedad actual: Desde hacia 9 meses presentaba una pequefia placa en el ala nasal izquierda, que habia crecido progresivamente
y no producia sintomas. La lesién estaba bien delimitada y tenia un color parduzco con zonas amarillentas, era de superficie lisa e
infiltrada al tacto. El paciente presentaba un buen estado general y no habia hallazgos de interés en la exploracién fisica.
Laboratorio: Hemograma completo y bioquimica general con perfil hepatico y proteinograma normales. VSG 20. Perfil basico de
orina normal.

Exploraciones complementarias: Se realizd bi6psia cutédnea.

Curso: Tras tres afios de seguimiento la lesiéon no ha recidivado y el paciente continua con buen estado general.

¢ Cual es su diagnostico?

a) Xantogranuloma
b) Lupus vulgar

c) Granuloma facial
d) Amiloidosis

e) Milium coloide
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HISTIOCITOSIS CONGENITA AUTOINVOLUTIVA.
REVISION DE CINCO CASOS

B. Navajas?, I. Trebol?, O. Lasa?, R. Zabala?, J. Burgos®, JL Diaz-Pérez?
sServicio de Dermatologia y Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital de Cruces. Bilbao

La histiocitosis congénita autoinvolutiva tipo Hashimoto-Pritzker se caracteriza por una erupcion congénita o perinatal de elementos
papulonodulares, a veces vesiculosos, con tendencia a ulcerarse que generalmente se resuelven en pocas semanas 0 meses, aunque
se ha descrito alguiin caso con apariciéon de lesiones viscerales a largo plazo. Generalmente se manifiesta con algunas pocas lesiones
dispersas por la superficie cutdnea, aunque en ocasiones pueden ser muy numerosas. Menos frecuentemente se presenta como
lesion Unica, en cuyo caso puede ser mas dificil sospecharlo sélo por criterios clinicos.

Casos clinicos

Presentamos cinco casos de histiocitosis congénita autoinvolutiva. Dos de ellos de diagndstico reciente tenian una Unica lesion, mientras
que los tres anteriores presentaban multiples lesiones cutaneas. El estudio histolégico, la inmunohistoquimica y estudio ultraestructural
fueron de gran ayuda para sentar el dianéstico de certeza. Los marcadores de células de Langerhans (S100 y CD1) fueron positivos,
pudiéndose apreciar los granulos de Birbeck en el estudio con microscopia electrénica. En todos los casos el estudio de extension
fue normal y las lesiones involucionaron de manera espontanea a las pocas semanas 0 meses, sin recidivas posteriores.

Conclusién

La histiocitosis congénita autoinvolutiva es un cuadro muy poco frecuente con afectacion exclusivamente cutédnea y tendencia a la invo-
lucion espontanea, que se engloba dentro de las histiocitosis con células de Langerhans. El diagnostico se basa en los hallazgos clinicos
caracteristicos, apoyados en el estudio anatomopatolégico, inmunohistoquimico y ultraestructural de las lesiones. Es conveniente realizar
un estudio de extensién para descartar afectacion sistémica. Es posible que estos cuadros estén infradiagnosticados debido a que no
llaman la atencion del clinico, especialmente si no es dermatélogo, ya que se resuelven espontdneamente en pocas semanas.
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ENFERMEDAD DE LA PIEL REDUNDANTE GRANULOMATOSA: EL DESENLACE

JC Moreno-Giménez?, R. Jiménez-Puya?, M. Galan-Gutiérrez?, MC Vazquez Bayo?, A. Rodriguez Bujaldon?, FM Camacho®
Departamentos de Dermatologia del *Hospital Universitario Reina Sofia, Cordoba y del *Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Publicamos en el afio 1997 un caso de enfermedad de la piel redundante granulomatosa (“granulomatous slack skin disease”) (GSSD)
correspondiente a un nifio de 11 afios que fue estudiado en el Hospital Universitario Virgen de la Macarena de Sevilla[1]. Dada la
escasez de casos publicados, especialmente en nifios, y lo contradictorio en su evolucién nos ha parecido interesante publicar la
evolucién del mismo.
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Caso clinico

Se trataba de un varén de 11 afios, natural de Cérdoba, que fue evaluado por presentar masas tumorales en pliegues (cuello, axila,
ingle) asi como en dorso de pies y manos. Se estableci6 el diagnéstico de GSSD (linfoma cutaneo de células T) baséndonos en la
histologfa e inmunofenotipo En esta época fue tratado con corticoterapia y reduccion quirdrgica de la masa localizada en region
abdominal izquierda obteniéndose solo reduccién parcial de las lesiones. El paciente dejé de asistir a consulta durante dos afios

En octubre de 1996 acude de nuevo a consulta (Hospital Universitario Reina Sofia de Cérdoba), por presentar de nuevo grandes
masas en nivel de ingles y axilas, pero con mejoria evidente del resto de las lesiones. Especialmente las lesiones inguinales habian
aumentado tanto de tamafio que producian un importante linfedema en ambas extremidades inferiores, especialmente en la izquierda.
Se realiz6 tratamiento con prednisona 1,5 mg/Kg./dia, con regresién provisional de las lesiones. Posteriormente se introdujo trata-
miento con interferon alfa 2-a, a dosis progresivas, empezando con 3 millones unidades/tres dias en semana y aumentando hasta
alcanzar 12 millones de unidades/tres dias en semana, durante seis meses; la tolerancia fue buenay las lesiones de axila desapare-
cieron dejando una piel laxa, pero sin aparente infiltracion tumoral. Las lesiones de ingles solo mejoraron parcialmente por lo que se
introdujo acitretino (20 mg/dia), pero el enfermo esta vez, presenté una mala tolerancia tanto al interferon como a los retinoides lo
que nos obligd a suspender el tratamiento y emplear poliquimioterapia (cyclofosfamida, dexorubicina, oncovin y prednisona -COHP-)
pero el paciente desarrolla un cuadro séptico que nos obligd a suspenderlo. El tamafio de las masas no hacia Util la utilizacion de
fotoquimioterapia ni de “bafio de electrones”, por lo que se reiniciaron tratamientos periédicos con corticoides sistémicos, con clara
mejoria de las lesiones pero reactivacion de las mismas al suspenderlos.

Periédicamente, cada seis meses, se realizaron controles radiolégicos (TAC) y biopsias cutdaneas. Los primeros demostraban la
presencia de hepatoesplecnoimegalia, adenopatias inguinales, axilares e iliacas que una vez biopsiadas (inguinal) correspondieron
a infiltracion tumoral. Las biopsias cutdaneas correspondian a linfoma cutéaneo de células T. En septiembre de 2002 se detecta la
presencia de una masa subcutanea en region axilar izquierda que fue biopsiada con diagndéstico de linfoma de células gigantes. a
pesar de intentarse tratamiento con poliquimioterapia, el paciente tuvo una mala evolucién que le llevo a la muerte.

Comentario

Ackerman([2] fue el primero en introducir el término de GSSD en 1978 para denominar un proceso descrito por Conti et al. en 1973[3].
Se considera en la actualidad un proceso muy poco frecuente del que se han publicado unos 42 casos, siendo este el Gnico en edad
infantil. Parece existir consenso a la hora de clasificarlo como un linfoma de células T[4]. De hecho la reciente clasificacion de la
WHO lo clasifica como un subtipo de micosis fungoide.

No existe acuerdo sobre las pautas terapéuticas y se han descrito buenas respuestas a cirugia y esteroides (aunque con frecuente
recidiva), PUVA, interferon etc. Aunque originalmente se habia considerado como un proceso de buen pronéstico recientemente
se ha comprobado que su evolucion puede verse complicada por el desarrollo de procesos linfoproliferativos tanto cutaneos como
extracutaneos y muy especialmente tipo enfermedad de Hodgkin[5].
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ERUPCION FOTOLOCALIZADA COMO FORMA DE PRESENTACION
DE LA RETICULOHISTIOCITOSIS MULTICENTRICA

G. Pérez Pastor?, F. Valcuende Cavero? A. Pérez Ferriols®, JM Fortea Baixauli®,

E. Quecedo Estébanez:, C. Serra Guillén?, 0. Sanmartin Jimenez?
*Hospital La Plana de Villarreal. ®Hospital General de Valencia. ‘Hospital Onteniente. ¢Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia

La reticulohistiocitosis multicéntrica (RHM) es una rara enfermedad sistémica en la que predominan los sintomas cutaneos y articu-
lares. Las manifestaciones cuténeas tipicas consisten en papulas y nédulos de color eritematoso ¢ pardo localizados habitualmente
en zona paranasal, pabellones auriculares, antebrazos y zona periungueal.
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Recientemente se han descrito casos en los que la clinica inicial consiste en un rash fotolocalizado que puede plantear el diagnés-
tico diferencial con otras entidades como la dermatomiositis. Presentamos dos casos clinicos en los que las lesiones iniciales se
localizaron en zonas fotoexpuestas.

Casos clinicos

Caso 1

Varén de 71 afios sin antecedentes de interés. Acudié a la consulta por la aparicién de un rash eritematoso pruriginoso en zonas
fotoexpuestas con afectacion del fondo de los pliegues. Las lesiones se habian iniciado en cara y escote, extendiéndose posteriormente
a zona alta de la espalda, hombros y brazos. En los 8 meses de evolucion no habia tenido otros sintomas excepto cierta debilidad
en extremidades. La sospecha clinica inicial fue de dermatomiositis. La analitica mostraba un aumento de LDH y aldolasa junto con
ANA y anti-Ro positivos. La biopsia de la espalda se informé de “granuloma anular elastolitico” mientras que en la RNM de cintura
pelviana existia leve afectacion muscular compatible con dermatomiositis. Posteriormente desarrollé papulas brillantes color pardo en
pabellones auriculares asi como nddulos violaceos en codos y zona periungueal. El diagnéstico histolégico de estas nuevas lesiones
fue de reticulohistiocitosis multicéntrica y al revisar la primera biopsia se comprobé que también era sugestiva de RHM en estadio
inicial. EI TAC revel6 la existencia de un adenocarcinoma pulmonar con afectacion ganglionar metastasica, que supuso la muerte
del paciente al poco tiempo del diagnéstico.

Caso 2

Mujer de 40 afios sin antecedentes de interés. Consultd por presentar desde hacia varios meses un eritema infiltrado bien delimita-
do, localizado en escote, hombros, brazos y zona superior de la espalda que sugeria una fotosensibilidad. La biopsia se informé de
granuloma actinico y todas las analiticas realizadas fueron normales. Tras tratamiento con corticoides orales las lesiones mejoraron
inicialmente pero luego la paciente desarroll6 clinica de poliartritis asi como nédulos eritematosos en dorso de los dedos y periun-
gueales, cuyo diagnostico histolégico fue de RHM. La primera biopsia fue revisada y se comprobd que se trataba de una RHM en
fases iniciales. El resto de exploraciones complementarias descartaron la existencia de alguna neoplasia subyacente. La paciente
fue tratada con methotrexate con buena respuesta.

Comentario

La RHM se presenta clasicamente con la aparicion de lesiones papulo-nodulares eritematosas o pardas acrales (cara, pabellones
auriculares y manos) junto con una poliartritis destructiva seronegativa. Histolégicamente se caracteriza por un infiltrado nodular
histiocitario en dermis con presencia de células gigantes multinucleadas de citoplasma granular eosinéfilo que les da un aspecto
“en vidrio esmerilado”. Es importante hacer un diagndéstico precoz, ya que el tratamiento adecuado puede mejorar el pronéstico de
la artritis. Ademas debe descartarse una neoplasia subyacente, que se presenta hasta en el 20% de los pacientes.

En los casos presentados la clinica inusual de erupcion fotolocalizada plante6 dudas de diagnéstico diferencial con dermatomiositis
en el primer caso y con fotosensibilidad en el segundo. Ademas, los hallazgos histolégicos no fueron los tipicos de la RHM, ya que
las lesiones recientes suelen tener un mayor nimero de eosindfilos, linfocitos e histiocitos con escasas células gigantes multinuclea-
das, lo que puede dificultar el diagnéstico. La aparicién posterior de lesiones papulo-nodulares tipicas de RHM permitieron llegar al
diagnostico. Esta atipica forma de inicio de la RHM, que también ha sido descrita recientemente por otros autores, deberia incluirse
entre los posibles diagnosticos diferenciales ante pacientes que presenten un rash fotolocalizado, como ocurre en la dermatomiositis
y otras dermatosis en las que existe fotosensibilidad.

Referencia
e Hsjung SH; Chan EF; Elenitsas R et al: Multicentric reticulohistiocytosis presenting with clinical features of dermatomyositis.
J Am Acad Dermatol 2003; 48 (2 Suppl): S11-4.

MELANOMA Y EMBARAZO

A.Tejera, E. Gallego?, M. Mendiola, R. Castillo, A. Matilla, E. Herrera
Servicios de Dermatologia y *Anatomia Patoldgica. Hospital Clinico Universitario. Méalaga

La incidencia del melanoma sigue en constante aumento. Hecho que se refleja en la mayoria de los estudios epidemiolégicos reali-
zados[1-3]. Si bien, el papel que ejercen las radiaciones ionizantes en la patogenia del melanoma parece definido, no lo es tanto la
influencia que pueden tener los distintos factores hormonales tanto endégenos, en referencia el embarazo o la menopausia, como
exdgenos que incluye la terapia hormonal sustitutoria o los anticonceptivos. La controversia que suscitan los factores hormonales en
relacion con el melanoma dura ya varias décadas. Parece que el aporte exégeno hormonal no supone un aumento en el riesgo de
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desarrollar un melanomal4]. En cuanto a los factores endégenos, la menopausia tampoco parece estar relacionada con una mayor
incidencia de melanomal4]. Aunque se ha relacionado en un estudio con una menopausia tardia y con ooforectomia previal[5]. El
embarazo es el factor hormonal mas controvertido y el que ha suscitado méas dudas en su relacion con el melanoma.

Si atendemos al hecho de que el melanoma es la sexta neoplasia méas frecuente en la mujer y la mas frecuente si contemplamos el
periodo entre los 25 y 29 afios[6], entonces se justifica que hasta un 35% de las mujeres se encuentran en edad fértil cuando se
realiza el diagnéstico de melanomal(7]. Durante el embarazo se ha estimado la incidencia de melanoma entre los 0.14 y 2.8 casos
por cada 1000 recién nacidos[8], representando el 8% de las neoplasias diagnosticadas en este periodo[9]. Los melanomas en el
embarazo no difieren del resto en cuanto a la localizacion, signos y sintomas[8]. El tratamiento del melanoma primario tampoco es
distinto ya que con una preparaciéon adecuada, la cirugia puede ser realizada de una forma segura y exitosa. Incluso la técnica del
ganglio centinela[10].

El grosor sigue siendo el factor pronéstico mas importante en los estadios precoces del melanoma en términos de intervalo libre
de enfermedad y supervivencia global. No esta del todo claro si en el embarazo se diagnostican los melanomas con mayor grosor o
no[9]. Sin embargo, el embarazo por si mismo, no parece que ejerza una influencia adversa a largo plazo en estos pacientes[11].

Otro dato significativo es el mejor prondstico que presenta la mujer con respecto al hombre ante el diagnéstico de melanoma, espe-
cialmente referido a los melanomas finos[12]. Este hecho ha sugerido un posible papel de los estrégenos en esta neoplasia que no
ha podido evidenciarse dada la escasa expresion de los receptores hormonales en los melanomas[13-14]. Postulandose que este
beneficio de género en la supervivencia, sea debido a un efecto indirecto de los esteroides sexuales sobre la invasion tumoral[13].

En la practica diaria seguimos diagnosticando y tratando casos de mujeres con melanomas que coinciden cronolégicamente con la
gestacion. Lo que suscita la duda razonable de una hipotética influencia que el embarazo ejerceria en la patogénesis del melanoma.

Objetivo del estudio

Con el fin de demostrar la existencia de diferencias histopatoldgicas entre melanomas diagnosticados en el embarazo y fuera del
mismo, hemos estudiado una serie de 10 pacientes que desarrollaron melanomas durante la gestacién comparandolas con 10 con-
troles de similares caracteristicas pero no relacionadas con la gestacion.

El rango de edad de las pacientes oscila entre los 19 y 36 afios. Las formas anatomoclinicas de presentacion fueron melanomas de
extension superficial (9 casos) y melanoma nodular (1 caso). Por localizacién, los méas frecuentes fueron en miembros inferiores
(4 casos) y tronco (4 casos) seguido de cabeza (1 caso) y extremidad superior (1 caso). De los casos en los que realiz6 ganglio
centinela (4 casos), en uno de ellos se encontré afectacion ganglionar. Dos casos presentaron recidivas, una local y otra en ganglios
regionales.

A todos los casos y controles se les realiz6 un estudio inmunohistoquimico del melanoma que incluy6 la expresion de receptores
hormonales de estrégenos y progesterona, el marcador de proliferacion Ki-67, la p53 y el receptor del factor de crecimiento epidér-
mico c-erb-B2.
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BIOPSIA DEL GANGLIO CENTINELA EN PACIENTE CON EPIDERMOLISIS
AMPOLLOSA DISTROFICA RECESIVA'Y CARCINOMA ESPINOCELULAR

A. Herrera-Saval, L. Pérez-Naranjo, B. Garcia-Bravo, A. Cabello-Santos, A. Pérez-Bernal, F. Camacho
Departamento de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

El carcinoma espinocelular (CE) constituye la principal causa de muerte en pacientes con epidermdlisis ampollosa distréfica rece-
siva (EADR) y su incidencia esta aumentando en los Gltimos afios. En la forma Hallopeau-Siemens (HS) el riesgo acumulado para
padecerlo es del 76,5% a los 60 afios de edad, cifra muy superior a cualquier otra forma de EA[1]. Con gran frecuencia, y por
mecanismos no del todo conocidos, estos tumores tienen un curso muy agresivo, con la aparicion de recidivas locales y metastasis
precoces. La realizacion de la técnica de la biopsia del ganglio centinela permite la deteccion precoz de micrometéstasis no sélo en
melanoma cuténeo, sino también en CE de alto riesgo[2, 31.

Caso clinico

Paciente de 30 afios, diagnosticado desde el nacimiento de epidermdélisis ampollosa distréfica recesiva tipo Hallopeau-Siemens. En
seguimiento periddico por nuestro Departamento, aunque de forma irregular. En abril del 2003 consulté por la existencia de una
masa excrescente, carnosa y ulcerada en talén derecho, que habia comenzado a crecer desde hacia 13 meses y ya media 9x7 cm
de diametro.

La biopsia confirmé el diagnéstico de carcinoma espinocelular bien diferenciado e infiltrante. La RNM demostré invasion ésea del
calcaneo a nivel de la insercion del tendén de Aquiles. EI TAC de térax, abdomen y pelvis fue normal y no se detectaron adenopatias
locoregionales. Se intervino con anestesia general, extirpandose el tumor con margen de seguridad de 2 cm, la tuberosidad posterior
del calcaneo y el tercio distal del tend6n de Aquiles. Se realizaron curas periddicas durante 40 dias con acido hialurénico, y cuando
se tuvo suficiente tejido de granulacion se injerté con piel total de abdomen. Puesto que se trataba de un CE de alto riesgo (mayor
de 2 cm e infiltracion 6sea), se realizd biopsia del ganglio centinela con marcaje linfoescintigrafico de Tc99. Una semana antes a la
intervencion se detectaron adenopatias palpables no dolorosas inguinales derechas. El estudio de dos grandes ganglios centinelas
inguinales demostro inflamacion inespecifica. Después de ocho meses de la intervencion continda sin recidivas.

Comentario
Desde que en 1913 Klausner describiera el primer caso de CE sobre EADR se han publicado un total de 93 CE en 58 pacien-
tes[4].

Los factores que justifican que un CE sea considerado de alto riesgo son: tamafio superior a 2 cm, profundidad mayor de 4 mm,
bajo grado de diferenciacion celular, localizacion (labio y pabellén auricular), signos histolégicos de invasion perineural y recidivas
previas. Asimismo, los pacientes inmunodeprimidos, trasplantados o que han recibido radiacién anterior sobre alguna area de la
piel constituyen un grupo de riesgo para CE[5]. Dentro de este grupo deberia incluirse también a los pacientes con epidermolisis
ampollosa, fundamentalmente de la forma distréfica recesiva, los cuales no solamente desarrollan CE con gran frecuencia, sino que
ademas lo hacen de forma tan agresiva que a veces requieren amputaciones[6, 71. El mecanismo que explique este hecho no se
conoce, aunque recientemente se implican mutaciones en el gen del colageno VII (COL7A1)[4, 8, 9].

La biopsia del ganglio centinela permite detectar micrometéastasis ganglionares en pacientes con melanoma y con tumores cutaneos
de alto riesgo como CE y merkelomas[10]. Esta técnica de poca morbilidad conlleva importantes ventajas para el estadiaje tumoral,
aunque su repercusion desde el punto de vista prondéstico es controvertida[3]. En la actualidad hay muy pocas series que valoren
el beneficio de realizar la biopsia del ganglio centinela en CE cutéaneo. En las dos méas amplias, con 9y 11 pacientes, se afirma que
la técnica es util para detectar metastasis subclinicas en pacientes con CE de alto riesgo y con estadio clinico NO, permitiendo un
estadiaje mas exacto e iniciar precozmente tratamiento adyuvante[2, 10].

S6lo hay un caso publicado de biopsia del ganglio centinela en un paciente con CE y EADR. Como en nuestro caso, tampoco se
detect¢ afectacion ganglionar[8].

En conclusioén, en pacientes con CE y EADR debe realizarse biopsia del ganglio centinela ya que, con un minimo riesgo, se pueden
obtener importantes beneficios para el estadiaje y prondstico.
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CARCINOMA DE CELULAS DE MERKEL
ASOCIADO A LEUCEMIA LINFATICA CRONICA

F. Rodriguez Garcia?, R. Sanchez Gonzalez?, H. Alvarez Argiielles®, E. Fagundo?, F. Guimera?, R. Cabrera?,

M. Rodriguez?, M. Garcia?, L. Diaz Flores®, A. Noda®
2Servicios de Dermatologia y "Anatomia Patoldgica, Hospital Universitario de Canarias. La Laguna. Santa Cruz de Tenerife

El carcinoma de células de Merkel constituye una infrecuente tumoracion cutéanea agresiva, que sucede con mayor frecuencia en
pacientes ancianos. Las localizaciones mas frecuentes la constituyen las extremidades, cabeza y cuello. La leucemia linfatica crénica
(LLC) es una neoplasia de células B, que se da con mayor frecuencia en ancianos, y que asocia una mayor incidencia de neoplasias
malignas secundarias, y particularmente neoplasias cutdneas. La asociacion entre esta patologia y el carcinoma de células de Merkel
constituye una auténtica rareza, habiéndose descrito muy pocos casos en la literatura.

Caso clinico

Presentamos una mujer de 68 afios con antecedentes personales de leucemia linfatica crénica diagnosticada en el afio 95, habiendo
recibido varios ciclos de quimioterapia, con la enfermedad actualmente estable; que consultaba en el Servicio de Dermatologia por
la presencia en cara interna de miembro superior derecho, una lesién cutdnea asintomatica de rapido crecimiento (2 meses).

A la exploracién presentaba una lesion tumoral solitaria, intacta en superficie, de unos 2 cm y coloracién castafio-rojiza, acompariado
de marcadas adenopatias axilares. El estudio histolégico de la lesién cutanea evidencié la presencia de una proliferaciéon tumoral
epitelial que afectaba dermis y se extendia al tejido celular subcutaneo. Inmunohistoquimicamente las células neoplésicas ofrecian
positividad citoplasmatica para citoqueratina y neurofilamento, asi como para la enolasa neuroespecifica, siendo compatible con el
diagnostico de carcinoma neuroendocrino primario. Se solicitaron diversas pruebas complementarias: analitica general, marcadores
tumorales, TAC toraco-abdomino-pélvico, realizandose exéresis de la lesion con 2 cm de margenes, realizadndose la técnica del ganglio
centinela (con metéastasis del carcinoma y de la LLC) con posterior linfadenectomia axilar y posterior tratamiento de la paciente con
quimioterapia adyuvante. No se ha evidenciado la presencia de recidivas en los posteriores controles tras 6 meses de seguimiento.

Comentario

El carcinoma de células de Merkel constituye una infrecuente tumoracion cutdnea que deriva de células de origen neuroectodérmico.
Dentro del amplio abanico de diagnésticos diferenciales cabe destacar otros procesos neoplésicos que incluyen al linfoma cutaneo,
carcinoma de células pequefias, melanoma, neuroblastoma y sarcoma de Ewing. La enolasa neuroespecifica constituye un marcador
para las células neuroendocrinas, y se puede usar para realizar el diagndéstico diferencial con las otras neoplasias.

La asociacion de ambos tipos de procesos neoplasicos constituye una rara eventualidad, de la cual tenemos notificacién en cinco

casos previos, aunque el nuestro ofrece la peculiaridad de que el carcinoma de Merkel metastatiz6 en ganglios linfaticos afectos
por LLC. El carcinoma de células de Merkel afecta con mayor frecuencia a adultos mayores, y debe ser distinguido de tumores de
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similares caracteristicas y de origen pulmonar, entre otros, que pueden metastatizar en la piel, posibilidad excluida en nuestro caso
por el estudio radioldgico y las caracteristicas histologicas e inmunohistoquimicas del tumor. El caso descrito contiene varios aspec-
tos interesantes. Primero, el amplio diagnéstico diferencial que presenta la paciente afecta de leucemia linfatica cronica, el estudio
histoldgico del ganglio centinela claramente afectado por células de origen neuroendocrino y leucémico, y la excelente respuesta al
tratamiento instaurado (tumorectomia-+linfadenectomia+quimioterapia adyuvante), que por otro lado suele ser mediocre.
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DIAGNOSTICO DE GLUCAGONOMA
A PARTIR DE ERITEMA NECROLITICO MIGRATORIO

F. Mendoza Guil, I. Hernandez Jurado, M? J. Delgado Moreno, M. Lépez Cantarero,

J. Linares Solano, P. Burkhardt Pérez, R. Naranjo Sintes
Hospital Clinico San Cecilio. Granada

En 1942 Becker describié en una paciente con carcinoma pancreatico una dermatitis exudativa que en 1971 Wilkinson denominé
eritema necrolitico migratorio. Entre ambos, McGravan en 1966 publicd un caso de tumor de células alfa del pancreas secretante
de glucagén que se asociaba a un rash eritemato-escamoso, diabetes mellitus y anemia. Posteriormente Mallison en 1978 lo defi-
nirfa con el nombre de sindrome de glucagonoma. Presentamos un caso de glucagonoma sospechado por las lesiones clinicas y el
resultado de la biopsia cutanea.

Caso clinico

Paciente de 58 afios que acude a nuestra consulta por lesiones eritematosas de varias semanas de evoluciéon en ambas extremidades
inferiores. Como antecedente destaca diabetes de reciente comienzo. Se solicita analitica y se realiz6 biopsia con el resultado de
eritema necrolitico migratorio. Se solicita glucagonemia que aparece elevada. Las pruebas de imagen muestran masa en proximidad
a bazo. Se decide intervencion extrayendo tumoraciéon pancreatica que, estudiada histolégicamente, se informa como glucagonoma
maligno.

Comentario

El glucagonoma es un raro tumor originado de las células alfa pancreéticas. Se asocia a una serie de signos y sintomas que nos
permiten sospecharlo, entre ellos destacan los cutaneos y, principalmente, el eritema necrolitico migratorio.

Cuando encontramos un eritema necrolitico migratorio debemos investigar la presencia de un glucagonoma, aunque puede originarse
a partir de déficits de Zn, acidos grasos o aminoacidos esenciales. El tratamiento consiste en la extirpacién del tumor o la reposicion
de los nutrientes deficitarios segun el caso.

Referencias
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EPITELIOMAS BASOCELULARES MULTIPLES POST EXPOSICION CRONICA
PROFESIONAL A RAYOS X EN UN TECNICO DE RADIO

A.Azon, A. Gonzalez, S. Bel, C. Grau
Unidad de Dermatologia. Hospital Sant Joan. Reus. Tarragona

La apariciéon de carcinoma basocelular (CB) tras la exposiciéon a rayos X (Rx) es un hecho ya conocido. Ejemplos de ello son los
nifios irradiados afios atras por tinea capitis 0 hemangiomas, pacientes tratados con cobaltoterapia por enfermedad de Hodgkin, tras
depilaciones eléctricas y muchas otras.
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Presentamos el caso de un paciente afecto de carcinomas basocelulares multiples (superficiales y nodulares) en un técnico de radio
jubilado.

Caso clinico

Paciente de 75 afios de edad que consultd por la presencia de multiples lesiones cutaneas en tronco, cara y miembros superiores.
Las lesiones clinicamente correspondian a CB de tipo supeficial y algunos que eran de tipo nodular. El nimero total de lesiones era
de 32.

Antecedentes personales. Tuberculosis pleural a los 25 afios tratada con medicacién oral. Hiperuricemia en tratamiento con alo-
purinol.

El paciente habia trabajado como técnico de radio en la misma estacion radiofénica situada en un monte cercano a Tarragona durante
més de 30 afios. Se daba la coincidencia de que era alli mismo donde habia residido todos esos afios hasta su jubilacién. Como
parte de su trabajo se veia obligado a manejar y cambiar ciertas ldmparas de potencia, las cuales emitian diferentes radiaciones,
incluyendo Rx nocivos.

Nunca habia tomado el sol o se habia expuesto a UVA o aguas de pozo no controladas.

Datos de laboratorio. Anemia megaloblastica con B12 y acido félico normal. Insuficiencia renal moderada. Se tomaron varias muestras
bidpsicas que confirmaron el diagnéstico de CB (nodulares y superficiales).

Tratamiento y Evolucidn. Se tratd al paciente con distintas modalidades terapéuticas: legrado con electrofulguracion, cirugia y crio-
terapia. Actualmente se halla libre de lesiones, con controles periédicos desde hace 5 afios.

Comentario

El CB tiene como causa fundamental la radiacion UV, aunque también los carcin6genos quimicos como el arsénico, los sindromes
de inestabilidad cromosémica (sindrome del carcinoma basocelular nevoide, xeroderma pigmentoso, etc), lesiones precancerosas
(nevus sebaceo, quemaduras, cicatrices, etc), la inmunosupresion y las radiaciones ionizantes son otras causas conocidas.

Este inusual caso ilustra como aparatos de uso profesional que emiten Rx, usados sin la proteccién correspondiente debido a falta de
conocimiento o negligencia empresarial pueden dar lugar a enfermedad cuténea. Se trata de un claro caso de cancer profesional.

SINDROME DE GORLIN CON METASTASIS

JM Casanova, RM Marti, M. Baradad, S. Bielsa, R. Egido
Servicios de Dermatologia, Medicina Interna y Anatomia Patoldgica. Hospital Universitari Arnau de Vilanova. Lleida

Presentamos un paciente de 68 afios diagnosticado de sindrome de Gorlin hace afios, que ingresé en noviembre de 2003 en nuestro
centro para evaluar tratamiento radioterapico de una tumoracion situada en la axila izquierda.

Entre los antecedentes destacaba diabetes mellitus que se controlaba con dieta, AVC transitorio hace 1 afio que remitié sin secuelas
y multiples extirpaciones de carcinomas basocelulares. Uno de sus hermanos también habia sido diagnosticado de sindrome de
Gorlin.

Cuando vimos al paciente por primera vez presentaba multiples cicatrices de exéresis antiguas en cara, tronco y extremidades
superiores. Las de mayor tamafio se localizaban en la espalda donde se apreciaban diversos colgajos. Se evidenciaron Asimismo 7
carcinomas basocelulares de tipo superficial en la espalda y, en la axila izquierda, una gran tumoracién ulcerada de unos 10 cm que
penetraba hacia el interior del hueco axilar formando una fistula. De forma dispersa, en el cuadrante superior izquierdo del tronco,
presentaba ademas multiples papulonddulos de 3-10 mm de asiento dérmico y consistencia firme, cubiertos por piel normal, cuya
morfologia recordaba a las letéalides. Destacaba asimismo una frente olimpica e hipertelorismo ocular que conferian al paciente una
facies peculiar. El resto de la exploracién fisica fue normal.
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Se realizd TC toracico que puso de manifiesto la existencia de la masa axilar izquierda ya referida, que infiltraba en profundidad
hasta contactar con el paquete vasculonervioso. Asimismo se apreciaron multiples nédulos pulmonares bilaterales de 0.5-1 cm y
una lesion litica en el octavo arco costal posterior izquierdo de unos 2 cm, todos ellos sugestivos de metastasis. También se practicé
un TC cerebral que mostré la existencia de calcificaciones en la hoz del cerebro y en la tienda del cerebelo.

Se practic6 una biopsia cutédnea del tumor axilar ulcerado y también de las lesiones papulonodulares dérmicas. En ambos casos se
aprecio una tumoracién compuesta por células basaloides, agrupadas en nidos y cordones, con empalizada periférica y fendémeno
de “cracking”. En las biopsias de las lesiones sugestivas de metastasis cutaneas no se evidenci6 conexion epidérmica.

Con el fin de descartar otro origen de las metéstasis pulmonares se realizd un interrogatorio detallado y una exploracién clinica ORL
y genital, ademas de un TC abdominal, sin que se detectaran signos ni sintomas sugestivos de tumor de otra localizacién por lo que
se consider6 que la causa de las mismas era la piel. Se descart6 realizar una PAAF de las lesiones pulmonares por el riesgo que
representaba para el enfermo su localizacion en profundidad.

Se inici6 tratamiento con radioterapia local de la regién axilar, consiguiéndose la remision de la practica totalidad de las lesiones
cutdneas. Hace 2 semanas hemos comenzado quimioterapia a base de Utefos oral y ciclos Cisplatino, estando actualmente a la
espera de resultados.

Comentario

El sindrome de Gorlin (MIM 109.400) es una enfermedad autosémico dominante con una prevalencia de 1/100.000. El gen alterado
se ha localizado en 9q 22.3-g31 y se ha comprobado que es un homdélogo humano del gen patched de la Drosofila, el PTC. Las
mutaciones del mismo son las responsables del sindrome del carcinoma basocelular nevoide (SCBCN). Esta compuesto por 23
exones que ocupan 34 kb y codifica una glucoproteina, compuesta por 1447 aminodcidos, que posee 12 dominios transmembrana.
El gen posee una elevada penetrancia pero su expresividad es variable.

El paciente que sufre la enfermedad se caracteriza por desarrollar uno o varios carcinomas basocelulares a una edad precoz (antes
de los 20 afios), ademas de presentar queratoquistes mandibulares (74%), “pits” palmoplantares (80%), calcificaciones de los
pliegues de la dura (65%), alteraciones vertebrales y costales (38%) y facies tipica. Aunque es mas frecuente entre pacientes de
raza blanca, también se ha descrito en afroamericanos. El nimero de carcinomas basocelulares es variable pero no es raro que el
paciente presente un centenar a lo largo de la evolucion de la enfermedad. Los queratoquistes odontogénicos aparecen antes de los
10 afios en el 50% de los pacientes y una caracteristica de los mismos es su tendencia a la recidiva.

Ademaés, los pacientes con SCBCN son propensos a desarrollar otras neoplasias como meduloblastomas, meningiomas y fibromas
ovaricos y cardfacos. El tratamiento con radioterapia del meduloblastoma, que se desarrolla casi siempre antes de los 3 afios, se ha
comprobado que acelera el desarrollo y aumenta el nimero de carcinomas basocelulares. También parece inducir el desarrollo de
segundas neoplasias intracraneales como meningiomas y ependimomas.

Recientemente se han revisado los criterios diagnosticos del SCBCN. Se consideran criterios mayores la existencia de méas de dos
carcinomas basocelulares o el desarrollo de uno antes de los 20 afios, los queratoquistes mandibulares, 3 0 méas “pits” palmoplantares,
la calcificacion laminar de la hoz del cerebro, las alteraciones costales, y la existencia de un familiar de primer grado con SCBCN.
Entre los criterios menores destacan macrocefalia, malformaciones congénitas como la hendidura palatina, el hipertelorismo y la
frente olimpica, el fibroma ovarico, el meduloblastoma y las figuras en llamarada en las falanges. La presencia de 2 signos mayores
o 1 mayor y 2 menores son suficientes para el diagndstico. También se acepta que un paciente sufre SCBCN si tiene un familiar
diagnosticado de SCBCN y presenta un criterio mayor o dos menores.

Entre las manifestaciones cutaneas se ha incluido la presencia de acrocordones en los nifios con histologia de carcinoma basocelular.
Existe una amplia variabilidad fenotipica entre los diversos casos incluso de la misma familia.

El desarrollo de metastasis como consecuencia de un carcinoma basocelular es excepcionalmente raro, con cifras de alrededor del
0.03%. También se han descrito de forma ocasional algunos casos de metastasis en el curso del SCBCN, la mayoria de las veces
al pulmén y en pacientes con enfermedad de larga duracion.

Como conclusiones queremos destacar que ante un nifio con riesgo de sufrir un SCBCN se debe realizar examen fisico cuidadoso
buscando los “pits” palmoplantares y se debe practicar un estudio radiolégico que incluya craneo, costillas y vértebras. Ademas se
debe realizar examen neurolégico meticuloso y periédico durante los primeros afios de la vida para detectar precozmente la aparicion
de meduloblastomas, incluyendo la practica de una RMN. También se recomienda realizar un examen dermatolégico regular desde
los primeros afios de la vida y ensefiar a los pacientes las conductas de fotoproteccién y fotoevitacién. Por otra parte debe evitarse
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la radioterapia, ya que ésta puede incrementar el niumero y la agresividad de los carcinomas basocelulares, que emergen sobre el
campo irradiado, sobre el que pueden aparecer ademas segundos tumores. Ello parece estar relacionado con una susceptibilidad
anormal de los fibroblastos a la radiacion ionizante. Se ha observado que se produce un incremento en el nimero de nucleolos y
de ribonucleoproteinas en los fibroblastos en cultivo de pacientes con SCBCN, tras ser irradiados con dosis terapéuticas de rayos X.
Finalmente recomendaremos visitas periddicas al dentista para detectar precozmente los queratoquistes mandibulares.
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DERMATITIS HIPOZINQUEMICA NEONATAL
PRESENTACION DE DOS CASOS

R. de Lucas, E. Lopez de Ayala, I. Prats, M. del Corral, D. Arranz, M. Casado
Servicio de Dermatologia. Hospital La Paz. Madrid

La acrodermatitis enteropatica (AE)es un raro trastorno hereditario, autosémico recesivo, caracterizado por la triada consistente en
dermatitis, alopecia y diarrea. La AE se origina por la incapacidad de absorber el zinc de la dieta. La presencia de un cuadro de
dermatitis acral y periorificial en un lactante debe orientar a este diagnéstico, si bien el cuadro clinico es indistinguible en las formas
hereditarias y en las formas adquiridas de esta enfermedad.

Presentamos el caso de dos nifias, de 4 meses y 3 meses, prematuras alimentadas con lactancia materna exclusiva que presentaban
un cuadro clinico compatible con AE.

Caso clinico

Una paciente de 4 meses, producto de un embarazo gemelar, nacida prematura a las 31 semanas y alimentada de forma exclusiva
con lactancia materna, nos fue remitida por dermatitis de 3 semanas de evoluciéon. La segunda paciente, de 3 meses, prematura
de 32 semanas y también alimentada con leche materna acudié a nuestar consulta por el mismo motivo. Ambas nifias presentaban
lesiones cutaneas acrales y periorificiales y habian recibido tratamiento antibiético tépico y oral sin ninguna mejoria. EI cuadro clinico
era compatible con AE. La biopsia de piel y la determinacién de zinc en sangre confirmaron el diagnéstico. Se instauro tratamiento
oral con sulfato de zinc en ambos casos y el cuadro se resolvié dramaticamente en 5 dias, permaneciendo las dos nifias asintoma-
ticas hasta la actualidad.

Las determinaciones de los niveles sanguineos de zinc en las madre y en la hermana gemela de la primera paciente fueron normales.
El estudio de la leche materna revelé un déficit severo de zinc en ambos casos.

Comentario

La aparicion de un cuadro de dermatitis similar a la AE 6 AE-like ha sido referido en la literatura en pacientes prematuros alimentados
de forma exclusiva con leche materna. Al contrario que la forma hereditaria, en la que las manifestaciones clinicas aparecen tras el
destete, en estos casos el déficit de aporte de zinc se debe a la deficiencia del elemento en la leche materna, por lo que se agravan si
mantenemos la lactancia natural. Analizamos este caso, su patogenia, asi como la extraordinaria importancia del zinc para la vida.
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CRIPTOCOCOSIS DISEMINADA EN UNA ANCIANA

M. Almagro Sanchez?, M. Pérez Garcia?, J. Mosquera Reboredo®, T. Duran Valles,

J. Rodriguez Lozano?, B. Fernandez Jorge?, E. Fonseca Capdevila?
*Servicios de Dermatologia, "Anatomia Patoldgica y ‘Microbiologia. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. La Corufia

La criptococosis es una micosis producida por la levadura oportunista Cryptococcus neoformans. Sus manifestaciones habituales
consisten en infecciones diseminadas, que afectan a pacientes inmunosuprimidos, con participacion de diversos 6rganos. La afec-
tacion del sistema nervioso central es frecuente y determina no solo su prondstico, sino las secuelas posteriores. La criptococosis
cutanea se presenta en el contexto de una infeccién sistémica por diseminacién hematégena, aunque existen formas primarias, en
las que la afectacion de la piel es exclusiva.

Caso clinico

Mujer de 75 afios, con estado general muy deteriorado por padecer una demencia secundaria a hidrocefalia desde hacia mas de
25 aflos, que consultd por presentar lesiones cutdneas de tres meses de evolucion, consistentes en varios abscesos frios en los
miembros superiores y una Ulcera en el muslo derecho, que no habian respondido a antibioterapia previa.

En el estudio histopatoldgico de diversas biopsias cutaneas se observé una reaccion granulomatosa en la dermis profunda, con la
presencia de multiples inclusiones que sugerian una criptococosis, la cual se confirmé por medio de diversos cultivos micolégicos
en los que se aislé la levadura Criptococcus neoformans.

En el estudio de extensién solo se encontré Criptococcus neoformans en orina, siendo negativos los cultivos y el antigeno criptocécico
en sangre, esputo y LCR.

Los examenes complementarios para detectar inmunodeficiencia o neoplasia subyacente fueron negativos y la paciente respondio
favorablemente al tratamiento con fluconazol.

Comentario

El presente caso corresponde a una criptococosis sistémica con probable puerta de entrada pulmonar y diseminacion a la piel y
la orina, sin participacién del sistema nervioso central. No pudo demostrarse una causa bien definida de inmunodeficiencia o neo-
plasia que justificase esta micosis oportunista, salvo la edad y el estado general de la paciente, que podrian actuar como factores
predisponentes.
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MICOSIS INVASIVA POR SCEDOSPORIUM PROLIFICAN

A. Pulpillo Ruiz, D. Chinchdn Espino, A. Serrano Gotarredona, L. Rodriguez Fernandez-Freire, J. Bernabeu Witell,

J. Sanchez Conejo-Mir, D. Marcilla Plaza
Unidad de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

La mayoria de las micosis diseminadas que se producen en pacientes con tumores hematologicos son causadas por las especies
del hongo filamentoso Aspergillus, aunque en los Ultimos 20 afios estédn apareciendo otros hongos patdégenos que son resistentes
a la anfotericina B y que dan lugar a las llamadas micosis emergentes[1]. Forman parte de aquellos, las especies de Fusarium,
Trichosporon[2] y Scedosporium.

El Scedosporium prolificans es un hongo feoide hifomiceto que se encuentra ampliamente distribuido en la naturaleza y que fue
aislado en humanos por Mallot y Salkin, en 1984[3]. Clinicamente puede manifestarse como colonizacién, infeccion localizada e
infeccion diseminada. La colonizacién ocurre con mayor frecuencia en la via aérea de pacientes con fibrosis quistica, los casos
de infeccion localizada son esporadicos, secundarios a traumatismo o cirugia y los de infeccién diseminada, ocurren en pacientes
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neutropénicos, como consecuencia del tratamiento en tumores hematolégicos, manifestandose como fungemias diseminadas, cuya
via de entrada més probable es la pulmonar, con rapida diseminaciéon hematégena a todo el organismo y evolucién fatal, ya que
muestran resistencia in vitro ante los antifungicos.

La infeccion diseminada por este hongo se ha producido en muchos paises que incluyen Australia, Estados Unidos, Canada, Ale-
mania, Francia y Holanda, sin embargo las series méas amplias son las publicadas en Espafal4].

Caso clinico

Se presenta un paciente de 26 afios de edad que ingresa en el hospital en marzo del 2003 en pancitopenia por una leucemia mieloide
aguda. Recibi¢ una terapia de induccién con daunorubicina y citarabina y 14 dias después, un nuevo ciclo con fludarabina, citarabina
e idarubicina. Al cuarto dia de finalizar la quimioterapia, present6 un flemén molar inferior derecho que se trato con antibioterapia
empirica y se resolvié. Al doceavo dia manifestd dolor abdominal y la tomografia puso en evidencia multiples lesiones hipodensas
y multiorganicas. Pese a iniciar tratamiento con voriconazol, aparecieron lesiones cutaneas, hemiparesia derecha y deterioro del
estado de conciencia con éxitus en 24 horas. La necropsia puso en evidencia la invasién multisistémica.

Conclusion
La micosis invasiva por Scedosporium prolificans, es hasta el momento mortal. Solo una relacion agil entre los especialistas habituados
a estos pacientes, permitira un diagnaéstico precoz, que pueda dar alguna esperanza de éxito.
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GRANULOMAS DE CUERPO EXTRANO SARCOIDEOS SOBRE IMPLANTES
DE SILICONA DESENCADENADOS POR PEGINTERFERON ALFA 2B

A. Lopez-Pestaia?, A. Tuneu Valls?, J. Zubizarreta Salvador?, P. Eguino Gorrotxategui?, C. Lobo Moran®, M. Garcia Bengoechea“
2Servicios de Dermatologia, "Anatomia Patoldgica y “Digestivo. Hospital Donostia. Donostia-San Sebastian

El interferdn alfa es capaz de inducir o exacerbar sarcoidosis en pacientes predispuestos. En la literatura revisada hemos encontrado
19 casos de sarcoidosis inducidas por interferén en pacientes con hepatitis C. La sarcoidosis se manifestd como una enfermedad
sistémica con afectacion pulmonar, excepto en tres pacientes, en los que la piel era el Gnico 6rgano afecto. En dos casos los granu-
lomas sarcoideos se desarrollaron sobre material extrafio introducido en la piel varios afios antes. En general, se traté de sarcoidosis
de buen prondstico que remitieron tras la reduccién o suspension del interferén.

Presentamos un caso de sarcoidosis inducida por Peginterferdn en una paciente con hepatitis C, que se manifesté como granulomas
de cuerpo extrafio a nivel de implantes de silicona a nivel facial.

Caso clinico

Mujer de 56 afios con antecedentes de hepatitis C, por lo que inicié tratamiento con Peginterferén alfa 2b y ribavirina. Tres meses
maés tarde presenté un cuadro de edema facial, suspendiéndose dicho tratamiento. El edema fue remitiendo durante el mes siguiente
pero persistieron lesiones papulonodulares, eritematoviolaceas, a nivel de los surcos nasogenianos, region interciliar y frente, en
las areas correspondientes a las infiltraciones de silicona para el relleno de arrugas, a las que la paciente se habia sometido en dos
ocasiones, 14 y cuatro afios antes. La biopsia cutanea mostré un denso infiltrado granulomatoso en dermis, con macréfagos fago-
citando estructuras vacuolares 6pticamente vacias. La analitica de sangre era normal excepto GOT: 60 U/L, GPT: 79 U/L, enzima
convertidora de la angiotensina: 145 U/L (N: 0-115). Mantoux: negativo. Rx térax: normal. Se suspendi¢ definitivamente el interferén
y se comenzd tratamiento con corticoides topicos. La lesiones desaparecieron espontaneamente en los seis meses siguientes.

Comentario

El interferdn alfa provoca la diferenciacion de las células Th hacia Th1, que son los linfocitos implicados en la induccion de sarcoidosis
en individuos susceptibles. El interferén y los materiales de relleno se usan cada vez con mas frecuencia, por lo que es previsible
que en el futuro veamos mas granulomas sarcoideos de cuerpo extrafio por interferon.
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METOTREXATE O CICLOSPORINA COMO TERAPIA INICIAL DE LA PSORIASIS
EN PLACAS MODERADA-GRAVE: UN ESTUDIO DE MINIMIZACION DE COSTES

F. Revenga Arranz
Seccion de Dermatologia. Fundacién Hospital Son Llatzer. Palma de Mallorca

Metotrexate y Ciclosporina son dos farmacos que han demostrado una gran efectividad para el tratamiento de la psoriasis en placas
de intensidad moderada y grave. El Unico estudio comparativo sobre la eficacia de ambos farmacos para esta indicacién ha demos-
trado que ambos son igual de eficaces, que producen una mejoria similar en la calidad de vida de los pacientes y que originan una
tasa de efectos adversos similar[1]. El estudio de minimizacion de costes es una herramienta de la economia de la salud que sirve
para identificar la actuacion sanitaria mas barata para resolver un problema clinico entre varias alternativas que tienen la misma
efectividad.

Objetivo
Identificar el tratamiento mas econémico para la psoriasis en placas moderada-grave entre dos alternativas posibles: metotrexate y
ciclosporina siguiendo las normas de posologia y control de efectos adversos publicados en los documentos de consenso.

Material y métodos

Se cuantifican todos los gastos médicos directos en los que se incurre en cada alternativa terapéutica. El &mbito de asistencia sa-
nitaria en el que se realiza el anélisis es el de las sociedades de aseguramiento colectivo. Se identifican los gastos en medicacion,
pruebas complementarias y honorarios médicos. El precio de los dos ultimos elementos corresponde a la media aritmética de las
tarifas de las tres sociedades con mayor nimero de asegurados en Espafia. En base a estos datos se realiza un analisis de minimi-
zacion de costes. En el anélisis de sensibilidad se incluye la posibilidad de realizar una biopsia hepatica de rutina antes de iniciar
el tratamiento con metotrexate.

Resultados
Ciclosporina causa unos gastos entre 2 y 4 veces mayores que metotrexate para tratar la psoriasis en placas moderada-grave. Este
gasto procede de la diferencia de precio entre ambos farmacos.

Conclusién

Metotrexate debe de ser la terapia inicial de eleccién para la psoriasis en placas moderada-grave salvo que el paciente presente
una contraindicacion absoluta para ser tratado con este farmaco. La validez de este resultado se sustenta en que metotrexate y
ciclosporina tiene la misma eficacia y originan unos efectos adversos similares para esta indicacion.

Bibliografia
1.  Heydenhael VM, Spuls PI, Opmeer BC, de Boggie CA, Reitsma JB, Goldschimdr WF, et al. Methotrexate versus ciclosporine in moderate to severe chronic plaque
psoriasis. N Engl J Med 2003;349:658-65.

GRANULOMA FACIAL QUE SIMULA UN RINOFIMA

C. Requena, P. Castejon?, 0. Sanmartin, R. Botella, E. Nagore, C. Guillén
Servicios de Dermatologia del Instituto Valenciano de Oncologia, Valencia, y del *Hospital San Francisco de Borja, Gandia

El granuloma facial es una enfermedad de causa desconocida que se caracteriza por la aparicion de una o varias papulas o placas
de color rojizo-marronaceo en la cara. Suele aparecer en personas de mediana edad y de raza blanca, no obstante puede afectar
a otras razas. Aunque se trata de lesiones asintomaticas, su asentamiento habitual en la cara muchas veces hace necesario un
tratamiento por motivos estéticos.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un varéon de 52 afios de edad que consultd por la presencia de varias placas de color rojizo-marronaceo en
frente y mejillas. Asi mismo presentaba una lesion excrecente, carnosa y lobulada del mismo color que las placas en el dorso nasal.
Segun referia el paciente las lesiones habian comenzado a aparecer hacia 20 afios y posteriormente, pese a varios tratamientos
con crioterapia y una tanda breve de tratamiento oral con dapsona, se habian ido extendiendo hasta alcanzar el tamafio actual. Las
lesiones eran asintomaticas y no se acompafiaban de otras alteraciones clinicas ni analiticas. Realizamos dos biopsias: una de la
placa de la frente y otra de la lesién excrecente de la nariz. En ambas encontramos un infiltrado denso y muy polimorfo compuesto
por linfocitos, neutréfilos y alguna célula plasmaética, asi como gran nimero de eosindfilos. La disposicién del infiltrado era parcheada
en la dermis reticular y respetaba una banda superior a nivel de la dermis papilar. Asi mismo en la biopsia de la lesion nasal llamaba
la atencién una marcada fibrosis de aspecto hojaldrado en la dermis.

Una vez confirmado el diagnéstico de granuloma facial iniciamos tratamiento con Dapsona oral a dosis de 100 mg al dia y aplicamos
laser de colorante pulsado en la placa de la frente. Asi mismo realizamos una puesta a plano mediante electrocoagulacion de la
lesion excrecente nasal. Con todo ello conseguimos una mejoria evidente y satisfactoria para el paciente.

Comentario

Las lesiones tipicas del granuloma facial son placas marronaceas bien definidas de aspecto infiltrado que asientan sobre la piel de la
cara. Aunqgue su tonalidad rojizo marronacea es bastante caracteristica, se puede plantear diagnéstico diferencial con otras entidades
como linfomas cuténeos, sarcoidosis, lupus eritematoso, y sobre todo, eritema elevatum diutinum. En general todas las anteriores se
descartan sin dificultad con la biopsia cutédnea salvo el eritema elevatum diutinum, con el que comparte rasgos comunes.

Existen formas atipicas de granuloma facial que aparecen en otras localizaciones fuera de la cara y constituyen el denominado “granu-
loma facial extrafacial”. También se ha descrito una curiosa entidad denominada fibrosis angiocéntrica eosinofilica que algunos autores
consideran una variedad mucosa del granuloma facial[1]. Presentamos un paciente con otra variedad rara del granuloma facial del
cual solo hemos encontrado 2 casos previos descritos: el granuloma facial rinofima-like[2, 3]. Se trata de un forma de granuloma
facial de muchos afios de evolucién en la que aparecen lesiones prominentes, de aspecto suculento, en la piel del dorso nasal, que
recuerdan clinicamente al rinofima. El estudio histolégico y/o la presencia de otras lesiones clinicamente tipicas de granuloma facial
facilitan el diagnostico en estos casos. De los 2 pacientes descritos en la literatura, uno respondié a tratamiento con clofacimina 300
mg al dia durante 5 meses[2] y el otro consiguié una respuesta cosmética excelente con cirugial3].

Presentamos este caso por lo inusual de la presentacion clinica, asi como la buena respuesta a la extirpacion mediante electrocoa-
gulacion.
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ULCERA DE LA PIERNA SECUNDARIA A SINDROME XYY

M. Velasco, V. Pont, R. Carmena, F. Millan, C. Pujol, E. Gimeno
Servicio de Dermatologia. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia

Varén de 28 afios, cocinero de profesion, que consultd por presentar una Ulcera en zona maleolar interna de la pierna derecha de
12 meses de evolucién. Carecia de antecedentes patolégicos de interés y la exploracién fisica era normal, salvo una estatura supe-
rior a la media y una ginecomastia leve. La Ulcera tenia un aspecto limpio, rodeada de pigmentacién perilesional, con un grado de
exudacion moderado y un borde no infiltrado.

Se practicaron diversas exploraciones complementarias entre ellas una resonancia magnética vascular, que descarté la presencia
de patologia arterial o venosa apreciable. Una biopsia cutdnea sin cambios significativos, con toma para cultivo bacteriano, fungico
y de micobacterias, todos ellos negativos. En cuanto a los analisis, los anticuerpos antinucleares, factor reumatoide, glucemia basal,
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anticuerpos antifosfolipido, crioglobulinas, resistencia a la proteina C activada, niveles de proteina Cy S, testosterona, LH, FSH, RPR,
entre otras determinaciones, fueron negativos o dentro de los niveles normales. Se practicé un cariotipo que mostré la presencia
de 47 cromosomas en 20 metafases estudiadas. La identificacién cromosémica con bandas G evidencié que el cromosoma extra
era un Y, permitiendo el diagnéstico de Sindrome XYY. La Ulcera curd con reposo, vendaje compresivo y apésito de hidrofibra en 2
meses. Actualmente el paciente utiliza una media elastica de compresién fuerte como medida preventiva.

Comentario

La asociacion de anormalidades en los cromosomas sexuales y Ulceras en varones jovenes es bien conocida, si bien lo es mucho mas
la asociacién a sindrome de Klinefelter (XXY). Con respecto a este sindrome existen estudios incluyendo un nimero importante de
pacientes que concluyen que la incidencia de Ulceras es de un 13%. La etiopatogenia de las Ulceras en estos pacientes es desconoci-
da, si bien algunos casos se asocian a insuficiencia venosa y otros a alteraciones en la fibrinolisis y tendencia a la microtrombosis.

En cuanto al sindrome XYY, hemos encontrado 14 casos publicados en la literatura, insuficientes como para descartar que no se
trate de una asociacién casual. Algunos de estos casos asociaban insuficiencia venosa o alteraciones en la fibrinolisis. Este sindrome
carece de un fenotipo particular, salvo una estatura superior a la media y no tiene otras manifestaciones especificas. En el siglo
pasado se intent6 asociar el sindrome XYY con alteraciones psiquiatricas y tendencia al comportamiento violento. En la actualidad
no se acepta esta asociacion y se considera a estos individuos como hiperactivos pero psicolégicamente normales. Debemos incluir
el cariotipo en el estudio de los pacientes jévenes con Ulceras en las piernas, incluso con un fenotipo normal e intentar establecer
con qué frecuencia se asocian las Ulceras de las piernas al sindrome XYY.

Referencias
e Baker SR, Northeast AD, Berry AC, Burnand KG. Venous ulcerations in males with sex chromosome abnormalities. J R Soc Med 1993;86:24-5.

e Bennet A, Caron P, Sie P, Louvet JP, Bazex J. Ulcéres de jambe post-phlébitiques et caryotype XYY: test de fibrinolyse et fonction androgénique. A propos de 3 cas.
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ULCERA DE BURULI

A.Toll Abello, F. Gallardo Hernandez, M. Gilaberte Pena, M. Iglesias Coma, JL Gimeno-Bayon Cobos, RM Pujol Vallverdu
Servicio de Dermatologia. IMAS. Hospital del Mar. Barcelona

La Ulcera de Buruli és una enfermedad causada por Mycobacterium ulcerans que da lugar a lesiones ulceradas persistentes con
destruccion de la grasa del tejido celular subcutédneo. Afecta principalmente a nifios que habitan en zonas pantanosas y humedas
de paises tropicales de Africa, Asia, Sudamérica, y de areas aisladas de Australia. Se desconoce de forma precisa su mecanismo
de transmisién, aunque se ha postulado una inoculacion externa tras traumatismos con tierra, vegetacion o insectos contaminados.
Se han preconizado distintas pautas antibi6ticas con una eficacia relativa; sin embargo, el tratamiento quirtrgico sigue siendo el
principal abordaje terapéutico en lesiones extensas.

Caso clinico
Mujer de 26 afios natural de Guinea Ecuatorial que consulta por multiples Ulceras persistentes en ambas extremidades inferiores de
unos 4 afios de evolucion. Referia antecedentes de parasitosis intestinales y episodios aislados de fiebre.

A la exploracion fisica destacaba la presencia de cambios cicatriciales y un importante adelgazamiento de la pierna izquierda con
linfedema del pie izquierdo. Se observaban 3 Ulceras profundas, de bordes bien definidos, con exudado purulento central y de 4
centimetros de didmetro en dicha extremidad. En la pierna derecha presentaba asimismo, una Ulcera de caracteristicas similares,
de 1 mes de evolucién de aproximadamente 5 cms de diametro y un nédulo solitario, subcutaneo, inflamatorio y fluctuante, de
aproximadamente 3 cms localizado a unos 4 cms proximalmente a dicha Ulcera.

La radiografia simple de la pierna izquierda mostré lesiones osteoliticas en tibia y tarso sugestivas de osteomielitis. Una tomografia
computerizada confirmé dicho diagnéstico.

En la analitica se objetivo positividad para VIH, niveles de CD4 de 332, y una eosinofilia periférica.

En una biopsia inicial de una Ulcera reciente en la pierna derecha no se evidencié la presencia de microorganismos. Se practicé una
segunda biopsia del nédulo subcutaneo en la que se objetivaron abundantes acimulos de bacilos PAS-, Gram+ y Ziehl+, cofirméan-
dose el diagnéstico de Ulcera de Buruli. El cultivo para micobacterias y hongos fue negativo.

94



La paciente recibi¢ tratamiento con antibiéticos sistémicos (rifampicina, ofloxacino y amikacina) con buena respuesta de las lesio-
nes en pierna derecha. Sin embargo, dada la severa afectacién dsea y cambios troficos en pierna izquierda, se decidié amputacion
supracondilea de dicha extremidad.

Comentario
El diagndstico de la Ulcera de Buruli se realiza con facilidad en areas endémicas ante la aparicion de nédulos asintométicos en
extremidades inferiores o brazos que evolucionan a Ulceras de bordes socavados por necrosis de la grasa subcuténea.

La confirmacioén diagndstica se establece a través de la demostracion de abundantes micobacterias en dichas lesiones. Sin embargo,
en ocasiones la tincién de Ziehl puede ser negativa. El cultivo plantea dificultades y puede ser negativo en méas de un 50% de los
casos. En ocasiones el diagndéstico definitivo puede confirmarse mediante técnicas de PCR para amplificar las secuencias de ADN
de M. Ulcerans.

Las complicaciones extracutéaneas locales no son excepcionales. El desarrollo de contracturas, anquilosis y cicatrices invalidantes
tras la curacion, que puede ser espontanea, son hallazgos frecuentes. Sin embargo, la presencia de osteomielitis es un hallazgo
poco frecuente.

El diagnostico diferencial de extensas lesiones ulceradas persistentes en extremidades inferiores en individuos procedentes de paises
subsaharianos debe establecerse entre la Ulcera de Buruli, la Ulcera tropical, el micetoma y la leishmaniasis. EI aumento progresivo
de la inmigracion de paises subsaharianos y de la patologia importada obliga a familiarizarse con el diagnéstico y manejo de estos
procesos. Considerando la afinidad de M. ulcerans por el tejido celular subcutaneo, debe aconsejarse la practica de biopsias extensas
y profundas en lesiones sospechosas de Ulcera de Buruli con el objetivo de aumentar la sensibilidad diagnéstica.
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QUERATOACANTOMA DE LABIO
TRATADO CON CREMA DE IMIQUIMOD AL 5%

J. Dalmau Arias, AT Vila Mas, L. Peramiquel Fonollosa, A. Alomar Muntaiola
Servicio de Dermatologia. Hospital de Sant Pau. Barcelona

El queratoacantoma es un tumor cutédneo benigno comun que se origina en los foliculos pilosos. Presenta un crecimiento rapido y
un aspecto histoldgico que sugiere un carcinoma escamoso. La lesion suele remitir de forma espontanea en unos meses, dejando
cicatriz residual habitualmente inestética o puede curarse con la escision simple de la lesion.

La mayoria de los queratoacantomas se localizan en las zonas fotoexpuestas de piel cubierta por pelo. Un 74% se presentan en la
cara o en el cuello, un 14% en el dorso de las manos y un 12% en otras localizaciones.

Caso clinico

Paciente varén de 87 afios, con antecedentes patolégicos de hipertension, hipertrofia prostatica y demencia senil, que consulta por
presentar nédulo de 1 centimetro de diametro eritematoso indurado, con centro costroso hiperqueratésico, de 4 semanas de evolucién,
por lo tanto de crecimiento rapido, segin la opinién de la familia, que compromete gran parte del labio inferior izquierdo.

Clinicamente se establece el diagnostico de queratoacantoma versus carcinoma escamoso. Se valora la situaciéon anatémica ya que
pese a ser una lesion afectando labio inferior se puede aceptar su origen en piel y no en semimucosa.

Se practica biopsia de la lesion y se inicia tratamiento tépico con crema de imiquimod al 5%, 4 aplicaciones por semana.

El paciente acude a nuestra consulta a los 20 dias presentando inflamacion del area tumoral de la lesion. La biopsia es informada
por el patdlogo como carcinoma escamoso queratinizante infiltrante con extension a los margenes de la biopsia. Revisada la biopsia
por nosotros, y con el convencimiento clinico aceptamos la compatibilidad diagnéstica con queratoacantoma.

95

95



96

A la exploracién fisica se palpa adenopatia submaxilar derecha moévil de 1 cm de didmetro, por lo que se decide practicar puncion
aspiracion con aguja fina siendo negativa para células malignas. También se realiza TAC cervical donde se observan adenopatias
reactivas no patolégicas. Las adenopatias reactivas son facilmente explicables por una higiene dental muy deficitaria.

Después de 3 meses de tratamiento con crema de imiquimod al 5% el paciente presenta desapariciéon de la lesiéon. A la exploracion
fisica se observa leve induracién en parte izquierda del labio inferior con persistencia de las adenopatias submaxilares. Se repite la
biopsia, que muestra Unicamente elastosis dérmica e inflamacién crénica en el corion, sin evidencia de neoplasia.

El paciente acude a control 8 meses después de la finalizacién del tratamiento sin observarse recidiva y con un aspecto clinico
excelente.

Comentario

El tratamiento de eleccién del queratoacantoma es la exéresis simple de la lesién. Aunque es bien conocida su remisién espontanea,
la conducta expectante no nos parece ética en este caso y, por otra parte, no fue bien aceptada por el paciente. Otras opciones tera-
péuticas que han sido utilizadas son el metotrexato intralesional, el etretinato oral, los corticoides intralesionales, el interferon alfa-22
intralesional y el 5-fluorouracilo tépico. También se ha ensayado recientemente el imiquimod tépico al 5% con buenos resultados.

Nuestro paciente presentd remision de la lesion con la aplicacion crema de imiquimod al 5%, 4 veces por semana durante 3 meses,
por lo que proponemos la utilidad de esta modalidad terapéutica para el queratoacantoma, especialmente en pacientes ancianos y
en areas comprometidas quirdrgicamente.

Referencias
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e Dendorfer M, Oppel T, Wollenberg A, Prinz JC. Topical treatment with imiquimod may induce regression of facial keratoacanthoma.
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LINFANGIOMATOSIS: UNA MALFORMACION LINFATICA
QUE PUEDE SIMULAR UNA NEOPLASIA VASCULAR MALIGNA

J. Mollet, V. Garcia-Patos, R. Bartralot, A. Virds, L. Palacio, A. Medina, A. Castells
Servei de Dermatologia. Hospitals Vall d'Hebron. Barcelona

La linfangiomatosis es una alteracién poco frecuente caracterizada por una proliferacion localizada o difusa de canales linfaticos
afectando a tejido 6seo, partes blandas o visceras.

Caso clinico

Varén de 21 afios que fue remitido a nuestro Servicio por una tumoracién violacea con multiples vesiculas de contenido serohematico
en la zona inguinal derecha, de crecimiento progresivo durante los dos Ultimos afios. Cuatro afios antes se habia realizado la exéresis
de una adenopatia dermopatica en la misma localizacion. La lesién aumentaba de tamafio y era dolorosa si el paciente permanecia
de pie mucho rato, desapareciendo esta sintomatologia con el decubito. El estudio histoldgico de esta lesién mostro la presencia
de multiples canales linfaticos dilatados formados por una Unica linea de células endoteliales, sin atipias citolégicas, afectando a
la dermis, disecando los haces de colageno. No se hallaron anomalias analiticas asociadas. El estudio de extensién mediante una
resonancia magnética mostré imagenes quisticas, infiltrativas, en la zona inguinal derecha, destruyendo la cabeza femoral, y una
lesion litica en la tibia izquierda. No se encontré la afectacion de otras estructuras. Pocos dias después el paciente sufrié una fractura
patolégica de la cadera derecha que precis6 de la colocacion de una protesis para su reconstruccion. Ante el diagndéstico de una
linfangiomatosis difusa se inicié tratamiento con alfa-interferén que se mantuvo durante mas de 12 meses con una mejoria clinica
y radioldgica de las lesiones que se ha mantenido después de 4 afios de seguimiento.

Comentario

La linfangiomatosis se considera una malformacién vascular linfatica aunque sus caracteristicas histolégicas pueden semejar una
neoplasia vascular maligna como el sarcoma de Kaposi 0 un angiosarcoma de bajo grado. Las caracteristicas clinicas, los estudios
de imagen y la evolucién nos ayudaran al diagnéstico diferencial. A pesar de que la exéresis quirdrgica es el mejor tratamiento para
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la linfangiomatosis localizada en las piernas, la presencia de lesiones multifocales aconsej6é un abordaje terapéutico conservador
con alfa-interferén.

Referencias
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HEMANGIOMA FACIAL SEGMENTARIO ASOCIADO A MALFORMACION
DE VASOS INTRACRANEALES CONTRALATERALES Y CAVERNOMA
INTRACRANEAL. ; AMPLIACION DEL ESPECTRO DEL SINDROME PHACE?

E. Baselga®, E. Guardia®, M. Gilaberte?, F. Esclusa‘, A. Alomar?
3Seccion de Dermatologia Pediatrica, Institut Universitari Dexeus. *Servicio de Neurorradiologia, Institut Universitari Dexeus y Hospital de la Santa
Creu i Sant Pau. ‘Pediatra. “Servicio de Dermatologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.

Los hemangiomas segmentarios faciales pueden formar parte de un sindrome plurimalformativo con alteraciones de fosa posterior,
alteraciones de vasos carotideos, coartacion de aorta y alteraciones oculares, que se conoce con el acronimo PHACE. En los casos
descritos hasta la fecha las alteraciones de los vasos carotideos intracraneales son ipsilaterales al hemangioma cutédneo. Describimos
el caso de una paciente con un hemangioma facial segmentario con afectacién de los vasos carotideos contralaterales, asf como
un cavernoma intracraneal, alteracién que no ha sido descrita previamente dentro del espectro de malformaciones asociadas al
sindrome PHACE.

Caso clinico

Nifia de 2 meses de edad que consulta por un angioma superficial segmentario en hemicara derecha. La paciente nacié por cesarea
por falta de progresion del parto, fruto de una primera gestacion que habia transcurrido sin incidencias. Al nacer se observaba una
macula eritematosa muy tenue en hemicara derecha que empez6 a proliferar a los 15 dias de vida.

Exploracion

Hemangioma superficial segmentario afectando hemifrente y sien derechas, parpado superior derecho, dorso de la nariz y hemilabio
derecho. El eje visual estaba parcialmente ocluido con una apertura palpebral derecha de 3 mm. En la zona parotidea izquierda se
observaban 4 o0 5 hemangiomas superficiales de 3-4 mm agrupados. En la linea media de la nuca se observaba un hemangioma
profundo. Se planteo la posibilidad de un sindrome PHACE y se practicaron las siguientes exploraciones complementarias

Ecocardiograma y EcoDoppler cardiaca. Grandes arterias normosituadas y emergiendo correctamente de sus respectivos ventriculos.
Cavidades cardiacas, valvulas AV y septos sin alteraciones significativas. Flujo pulmonar minimamente acelerado con un gradiente
maximo de 21 mmHg compatible con minima estenosis pulmonar.

Fondo de ojo. Sin alteraciones
Ecografia ocular. No se observa asimetria de los globos oculares ni angioma coroideo.

Resonancia Magnética craneal y angioresonancia. No se observan malformaciones de fosa posterior. En la Id&mina cuadrigémina del
mesencéfalo se observa una imagen nodular exofitica hacia la cisterna supravermiana. Esta lesion es hiperintensa en T1 y T2 con
marcado vacio de sefial en las secuencias GRE con realce parcial tras la administracién de contraste paramagnético intravenoso.
Esta imagen es compatible con un cavernoma. En las secuencias angiograficas se observa una hipoplasia de la carétida interna
izquierda y reduccion de calibre de la cerebral media del lado izquierdo.

Evolucion y tratamiento

Se inicio tratamiento con prednisolona a dosis de 2,5 mg/kg/dia. A los 15 dias se aumento la dosis a 3 mg/kg por respuesta insuficien-
te, con lo que se consiguié una apertura completa del parpado. A las 6 semanas de tratamiento se inicié una retirada de la medicacién
hasta suspender completamente el tratamiento a los 4 meses del inicio. La paciente no presenta migrafias ni otra sintomatologia
neurolégica acompafiante. En el seguimiento oftalmolégico se ha detectado una anisometropia asimétrica con miopia de -4 D en el

97

97



98

ojo derecho, que es progresiva, y una disminucion de la agudeza visual del mismo ojo. La angioresonancia de seguimiento realizada a
los dos afios de edad muestra un aumento de la intensidad de la sefial en T1 del cavernoma compatible con un sangrado interno.

Comentario

El espectro de malformaciones asociadas a hemangiomas faciales segmentarios extensos ha ido ampliandose desde su descripcion
inicial debido en parte a la préactica rutinaria de exploraciones complementarias en nifios asintomaticos. La afectacion de vasos ca-
rotideos contralaterales y la presencia de cavernomas intracraneales no habian sido descrito previamente en el sindrome PHACE. La
imagen nodular de nuestra paciente podria corresponder también a un hemangioma capilar intracraneal que se ha descrito asociado
a angiomas faciales extensos, sin embargo a diferencia de estos, la lesién de nuestra paciente no muestra signos de involucién en la
RM de seguimiento. El prondstico a largo plazo para nuestra paciente, con alteraciones carotideas unilaterales y un cavernoma que
ha sangrado es dificil de determinar y se propone para discusion.
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ERITEMA FIJO PIGMENTARIO PRODUCIDO POR BENZOATO SODICO

J. Vilaplana, C. Romaguera
Unidad de Alérgia Cutanea, Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Barcelona

Presentamos el caso de una paciente que presentd varios brotes de eritema fijo pigmentario ocasionado por la ingesta de un jarabe
que contenia benzoato sodico, utilizado como saborizante en tratamientos orales.

En este caso la paciente present6 una reacccion positiva al patch test con benzoato sédico al 5% tanto a las 48 horas como a las
96 horas.

El patch test realizado en la zona interdigital donde se localizaba la clinica en esta paciente fue negativo a las 48 y 96 horas.
La paciente se someti¢ de forma voluntaria a un test de provocacion con 750 mg de benzoato sodico disueltos en 100cc de agua
destilada y a las 15 horas de la ingesta empezd a notar prurito en la zona donde previamente habian aparecido los brotes, a las 28

horas presentaba eritema e hinchazon y a los tres dias existia una lesion ampollosa tipica.

No hemos encontrado referencias en la literatura de que el benzoato sédico sea el agente etiolégico de un eritema fijo pigmentario
demostrado por patch test y con positividad a test de provocacién oral.
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DERMATOFIBROMA ATROFICO Y ANGIOMATOIDE
UN NUEVO DERMATOFIBROMA COMBINADO

N. Curcd, X. Pagerols, M. Garcia, X. Tarroch, P. Vives
Hospital MUtua de Terrassa. Barcelona

El dermatofibroma es un tumor fibrohistiocitario benigno que suele presentarse como un pequefio ndédulo de coloracién marrona-
cea en las piernas de las mujeres. El diagndéstico es facil cuando se presenta clinica e histolégicamente de forma tipica. Han sido
descritas muchas formas de dermatofibroma: atréfico, angiomatoide o aneurismatico, polipoide... Presentamos un caso de indicio
agudo y atipico y con una histologia de dermatofibroma atréfico y angiomatoide en la misma lesion.

Caso clinico

Paciente varén de 40 afios que acude a urgencias de nuestro hospital por presentar desde hace aproximadamente 12 horas una
lesion dolorosa en hemitérax superior izquierdo. Es remitido a nuestro servicio para valoracion. El paciente estd muy angustiado por
gue piensa que el dolor puede tener un origen cardiaco. El paciente refiere haber tenido en esta localizacién un pequefio nédulo
asintomatico durante muchos afios. En las Gltimas horas ha aparecido sobre esta localizacion una placa hemorragica y dolorosa de
unos 5 cm. de didmetro. No recuerda ningln traumatismo previo. Se instaura tratamiento analgésico y antiinflamatorio. A los 7 dias,
la lesién es asintomatica y presenta una coloracién amarillenta: ha evolucionado como un hematoma. Al cabo de 2 meses la lesion
es no palpable y deprimida. Con el diagnéstico clinico de anetodermia se realiza una exéresis-biopsia. Histolégicamente aparece una
tumoracion fibrohistiocitaria bien definida con 2 areas diferentes: un area atréfica, con pérdida de un 50% del grosor de la dermis y
con la celularidad del dermatofibroma y otra drea aneurismaética o angiomatoide con espacios vasculares y hemosiderina. La tincién
para fibras elasticas es normal. La celularidad es positiva para el factor Xllla y negativa para CD34.

Comentario

El término dermatofibroma combinado fue introducido en el afio 2000 por Zelger et al para designar un tipo de dermatofibroma en el
que coexisten dos 0 més patrones en una misma lesion. La combinacion de patrones distintos puede serlo en cuanto a arquitectura,
celularidad o caracteristicas del estroma.

El dermatofibroma atréfico representa aproximadamente el 2% de todos los dermatofibromas. Clinicamente se presenta como una
placa deprimida que suele diagnosticarse clinicamente de anetodermia, cicatriz atréfica, carcinoma basocelular esclerodermiforme,
lipoatrofia localizada. .. Histolégicamente se caracteriza por ser un dermatofibroma con una atrofia dérmica de mas del 50%. Se han
publicado 51 casos de este tipo de dermatofibroma. La mayoria de ellos ocuerren en muijeres y se localizan en el tronco.

Por otra parte, el dermatofibroma angiomatoide o aneurismatico también representa el 2% de los dermatofibromas. Clinicamente
se caracterizan por ser mas grandes y son rojizos-negros; pueden ser dolorosos y crecen rapidamente. Se localizan sobre todo en
piernas, como el dermatofibroma comun. Alrededor del 20% de pacientes explican cambios recientes en tamafio o coloracion.

En resumen, el dermatofibroma atréfico y el dermatofibroma angiomatoide son dos variantes clinico-patolégicas de dermatofibroma,
pero que no han sido descritas previamente en una misma lesion.

El caso presentado ha tenido una evolucion clinica peculiar. Postulamos que en esta localizacién el paciente tenia un dermatofibroma
que de repente empieza a sangrar produciendo un hematoma doloroso. La reabsorcién del hematoma induce una anetodermia. En
la histologia se reflejan los dos patrones de dermatofibroma en la misma lesion.

Referencias

e Calonje E, Fletcher DM. Aneurysmal benign fibrous histiocytoma; clinicopathological nalysis of 40 cases of a tumour frequently misdiagnosed as a vascular neoplasm.
Histopathol 1995;26:323-31.

e Hendi A, Jukic DM, Douglas WK, et al. Atrophic dermatofibroma: a case report and review of the literature. Dermatol Surg 2002;28:1085-87.

e Santa Cruz DJ, Kyriakos M. Aneurysmal (“angiomatoid”) fibrous histiocytoma of the skin. Cancer 1981;47:2053-61.

e Zelger BG, Sidoroff A, Zelger B. Combined dermatofibroma: co-existence of two or more variant patterns in a single lesion. Histopathol 2000; 36:529-39.

o Zelger BW, Ofner D, Zelger BG. Atrophic variants of dermatofibroma and dermatofibrosarcoma protuberans. Histopathol 1995:26:519-27.
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Paster N°2
GRANULOMAS POST-HERPES ZOSTER

JJ Espinosa, A. Mateu, L. Tomas, L. Pastor, A. Jiménez, A. Fuertes, A. Marquina
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia

Se han descrito diferentes tipos de lesiones cutédneas en cicatrices de herpes zoéster. Las mas frecuentes son las lesiones granu-
lomatosas, que pueden ser de distintos tipos: granulomas anulares, sarcoideos, tuberculoides, vasculitis granulomatosa y foliculitis
granulomatosa fundamentalmente, siendo los mas comunes los granulomas anulares.

El periodo de tiempo transcurrido entre el brote agudo de herpes zo6ster y la aparicion de estas lesiones es bastante variable, desde
pocas semanas hasta afios.

Caso clinico

Varén de 85 afios sin antecedentes personales de interés.

Presenta desde hace 3 semanas nddulos eritematosos y pruriginosos que se distribuyen por la rama derecha de la mandibula. El
paciente habia tenido un episodio de herpes zdster en la tercera rama derecha del trigémino seis semanas antes del inicio del cuadro
clinico por el que consultaba.

El estudio histoldgico de una de las lesiones mostré un infiltrado granulomatoso de predominio perifolicular, con diagnéstico de
foliculitis granulomatosa.

La evolucion de las lesiones fue buena, con resolucion espontanea sin tratamiento al cabo de varias semanas.

Comentario

Se han descrito multiples tipos de lesiones cutédneas desarrolladas en cicatrices de herpes zdster como comedones, lesiones
acneiformes, cambios xantomatosos, psoriasis, liquen plano, morfea, enfermedad injerto contra huésped liquenoide, granulomas
anulares, granulomas sarcoideos, granulomas tuberculoides, vasculitis granulomatosa, foliculitis granulomatosa, forunculosis, derma-
tosis eosinofilicas, colagenosis perforante reactiva adquirida, pseudolinfoma, linfoma, leucemia, sarcoma de Kaposi, angiosarcoma,
carcinoma basocelular, carcinoma espinocelular y metéastasis cutdneas de neoplasias internas. Llama la atenciéon que en diversos
articulos se presenta pacientes con trastornos linfoproliferativos, fundamentalmente leucemia linfatica crénica en los que se produce
una infiltracion especifica por células malignas de cicatrices de herpes zbster. Las lesiones postherpéticas méas frecuentes son las
lesiones granulomatosas como se ha sefialado en la introduccion, principalmente los granulomas anulares.

La patogenia se piensa que consiste en una reaccion de hipersensibilidad retarda a proteinas del virus que actuarian como estimulo
antigénico, desencadenando diversas reacciones cutéaneas, en este caso una reaccién granulomatosa. Posiblemente una alteracion
de la inmunidad local inducida por el virus juegue un papel en esta reaccion de hipersensibilidad. También se ha propuesto en la
patogenia la respuesta isotdpica de Wolf que consiste en la aparicidon de una dermatosis nueva en el lugar donde previamente se
desarroll6 otra.

La demostracion del ADN del virus varicela-zéster mediante PCR se ha conseguido en algunos casos, pero no se acompafia de cam-
bios citopaticos sugestivos de infeccién herpética en el examen histopatolégico. La identificacién del genoma virico solo es posible
en aquellas lesiones que aparecen poco tiempo después del brote infeccioso agudo. Por ello la deteccion del ADN virico no debe
considerarse como un criterio diagnoéstico obligatorio. Ademas la reacciéon de hipersensibilidad estaria producida por las proteinas
del virus que no pueden detectarse con PCR.

El tratamiento del brote de herpes z6ster con antiviricos por via sistémica no parece prevenir el desarrollo de lesiones postherpéticas,
en algunos casos clinicos publicados habfan sido tratados con aciclovir o derivados. Los pocos casos de foliculitis granulomatosa
postherpética recogidos en la literatura se han resuelto de forma espontéanea al cabo de pocas semanas, sin necesidad de trata-
mientos y sin desarrollarse lesiones residuales.

Referencia

e Gomez M, Peteiro C, Toribio J. Foliculitis granulomatosa postherpética. Actas Dermosifiliogr 2002;93:597-9.
* Requena L, Kutzner H, Escalonilla P, et al. Cutaneous reactions at sites of herpes zoster scars: an expanded spectrum. Br J Dermatol 1998;138:161-8.
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Poster N°3

TINEA CAPITIS INFLAMATORIA SEVERA
POR MICROSPORUM GYPSEUM EN UN ADULTO

JA Avilés Izquierdo, M. Huerta Brogeras, R. Suarez Fernandez, P. Ldzaro Ochaita
Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Gregorio Marafion. Madrid

La infeccion del cuero cabelludo por tinea capitis sigue siendo una Patologia relativamente frecuente dentro de las consultas derma-
tologicas, a pesar de las mejores condiciones higienico-sanitarias existentes en nuestro medio.

La tinea capitis puede ser no inflamatoria o inflamatoria. Su etiologia puede ser cualquier dermatofito del grupo Microsporum o Trico-
phyton. En el caso de las tifias inflamatorias, suelen estar producidas por hongos zoofilicos, como T. mentagrophytes y T. verrucosum,
y con menor frecuencia por hongos geofilicos como el M. gypseum.

Caso clinico
Mujer de 70 afios sin antecedentes personales médico—quirurgicos de interés, residente en una pequefia ciudad de ambito rural.
Convive con un hijo VIH positivo. No refiere contacto con animales. Sin tratamiento médico habitual.

Acude a la consulta de dermatologia por presentar lesiones cutdneas en cuero cabelludo y cara lateral izquierda de cuello de tres
aflos de evolucion. La paciente se habia estado tratando durante todos estos afios con corticoides topicos, por indicacion de su
médico de atencidn primaria, con una mejoria parcial, segin la paciente.

En la exploracion fisica presentaba una extensa placa de alopecia difusa que afectaba casi toda la calota craneal, en la que ademas
se observaban papulo-pustulas foliculares y lesiones costrosas amarillentas, y moderado componente inflamatorio. No presentaba
fragilidad de cabello a la traccién manual ni agrupacion de los foliculos pilosos ni exudacion purulenta ni lesiones de alopecia cica-
tricial. Ademas, en hemicuello izquierdo, presentaba varias placas eritematosas, eccematosas, de contornos irregulares pero bien
definidas, levemente descamativas. No presentaba adenopatias laterocervicales. El resto de la exploracion fisica, tanto dermatoldgica
como general, no tenia alteraciones de interés.

Se realizd una biopsia cutédnea, tanto del cuero cabelludo como del cuello, incluyendo muestras para cultivo microbiolégico. El informe
del estudio anatomopatolégico sefialaba la presencia de abundantes dermatofitos en epidermis, acompafiado de un infiltrado infla-
matorio moderado mixto en dermis superficial. El cultivo de las muestras remitidas a microbiologia permitié confirmar la presencia
de un hongo filamentoso que posteriormente fue identificado como Microsporum gypseum.

La paciente fue tratada con itraconazol oral, 200 mg/dia, durante 18 dias, ademas de la prescripciéon de fomentos de borato sédico
al 2% cada 12 horas. En la revision realizada 6 semanas después de comenzar el tratamiento, mostraba una curacién completa y
sin lesiones residuales de alopecia cicatricial.

Comentario
Microsporum gypseum es el agente etiolégico responsable del 1,4% de las infecciones por dermatofitos en nuestro pais(1, 2]. Re-
presenta la forma asexuada comun de dos especies diferentes, Arthroderma gypseumy A. incurvatum.

Es la Unica especie geofilica claramente patdgena para el ser humano, produciendo principalmente casos de tinea corporis o tinea
capitis, aunque también puede hallarse esporadicamente en otras localizaciones. Puede aislarse directamente del suelo, especial-
mente de zonas frecuentadas por animales, mediante cebos de queratina (técnica de Vanbreuseghem).

Afectan con mayor frecuencia a nifios que a adultos[3], y su identificacion microbiolégica suele ser dificil de conseguir.

Suelen producir lesiones muy inflamatorias, aunque no es infrecuente, con en nuestro caso, que los tratamientos previos con cor-

ticoides topicos enmascaren el aspecto clinico del cuadro. En estos casos, el diagndéstico diferencial debe realizarse con procesos
eccematosos o psoriasiformes, en el caso de tinea corporis, o con foliculitis decalvantes, en el caso de tinea capitis.
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El tratamiento de la tinea capitis debe realizarse por via oral, y siempre después de confirmar el diagnéstico mediante una muestra
directa teflida con KOH al 10-20% o la realizaciéon de una biopsia. Los antifungicos méas utilizados y con mayor tasa de respuesta
en la tiena capitis son la griseofulvina, la terbinafina y el itraconazol.

En conclusién, presentamos por tanto el caso clinico de una tifia incégnito severa del cuero cabelludo por un hongo filamentoso
geofilico infrecuente, en una mujer de 70 afios sin otros factores de inmunosupresion afiadidos, y que respondié formidablemente
a tratamiento con itraconazol.

Bibliografia
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Poster N°4
SINDROME DE WARNER Y WILSON-JONES

A.Tuneu, J. Zubizarreta, A. Lopez, C. Lobo
Hospital Donostia. San Sebastian-Donostia

El granuloma piégeno o botriomicoma es un tumor vascular benigno que acontece frecuentemente tras un traumatismo. El granuloma
piégeno recurrente con lesiones satélite constituye el sindrome de Warner y Wilson-Jones, que, sin ser grave, puede ocasionar dificul-
tades diagnosticas y terapéuticas. Presentamos un caso especialmente recidivante, que, tras 5 tratamientos quirargicos, respondié
muy bien a un tratamiento conservador.

Caso clinico

Varén de 20 afios remitido por lesiones angiomatosas recidivantes de 2 afios de evolucién por las que habia sido tratado en 5 ocasio-
nes: 3 con electrocoagulacion, una extirpacion, y la ultima vez en nuesto hospital, en marzo del 1994, por parte de cirugia vascular,
procediéndose a la extirpacion de un presunto “flebangioma”, ligadura y zetaplastia. Al recidivar y tras descartarse una “presunta
enfermedad neuro-ectodérmica” en el servicio de neurologia — se realizd una RMN cerebral y un fondo de ojo — que fueron normales,
fue remitido a nuestro servicio en octubre de 1994.

A la exploracién se observaban multiples lesiones papulo-nodulares (7) de entre 9 y 3 mm de diametro, de color rojo intenso, tipo
angioma fresa, encima de la cicatriz toracica, especialmente en los bordes. Se solicité una eco-doppler del area para descartar una
malformacion venosa subyacente que fue normal. En espera de los resultados (incluyendo revision histologica) se realizé tratamiento
empirico con crioterapia y compresion. Al mes, la mejoria era considerable, observandose Unicamente una lesién angiomatosa de
8 mm y tres de 2-3 mm de didmetro, a los que se aplicé nueva crioterapia, manteniéndose la compresién. En diciembre se aplicd
nuevamente crioterapia en tres lesiones apenas palpables de unos 2 mm de diametro. Las lesiones habian desaparecido totalmente
en el control realizado en febrero de 1995, por lo que fue dado de alta.

Comentario

El botriomicoma recurrente con lesiones satélite es una lesion pseudo-metastasica benigna que acontece generalmente en gente
joven, especialmente durante la adolescencia y el embarazo, siendo poco frecuente en personas de mas de 25 afios. Suele locali-
zarse en tronco, y mas concretamente en el area interescapular. Las lesiones angiomatosas satélite aparecen entre 1 y 4 semanas
después de la exéresis de la lesion inicial, augue existen casos de recidivas mas tardias, incluso 2 afios después. Suelen resolverse
espontaneamente entre 6 y 12 meses.

También pueden aparecer granulomas pidgenos multiples sin que exista una lesién previa, tras un traumatismo en el area tipo
quemadura. La histologia de las lesiones, tanto la inicial como las satélite, es similar, pudiéndose observar mitosis, lo que explicaria
su caracter eruptivo.

Debe establecerse el diagnostico diferencial clinico con metastasis cutdneas, hemangioendotelioma y hemangioma capilar.

Lo méas complicado suele ser el tratamiento, ya que debe evitarse la cirugia, siendo aconsejables los esteroides, el laser o la abs-

tencion terapéutica. En nuestro caso, la aplicacion de crioterapia, asociada a compresion del area afecta, produjo la desaparicion
completa de las lesiones, sin recidiva, en 2-3 meses, evitando nuevas intervenciones quirurgicas.
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El interés del caso reside en la rareza del mismo, responsable de la dificultad diagndstica y por tanto, terapéutica: Si se hubiese
diagnosticado correctamente desde un principio, se hubieran evitado las exploraciones complementarias y lo que es méas impor-
tante, los tratamientos quirlrgicos — entre los que se incluye una anestesia general-. Por otra parte, aunque este caso clinico fue
diagnosticado con posterioridad a su curacién, nos parece importante sefialar la eficacia del tratamiento -que se administré de forma
totalmente empirica en espera de los resultados — pero que permitio la resolucion de las lesiones. Aunque se ha descrito la resolucion
espontéanea, la rapidez en la involucion de las lesiones tras la crioterapia y la compresion, hacen pensar que el tratamiento tuvo un
papel en la resolucién de las mismas.

Referencias
e Deroo M, Eeckhout |, Naeyaert. Eruptive satellite vascular malformations after removal of a melanocytic nevus. Br J Dermatol 1997; 137:292-5.

e Haas N, Toppe F, Henz BM, et al. Granulome pyogénique récurrent avec satellites. Traitement par Nd: YAG-laser avec refroidissement simultané de la peau.
Ann Dermatol Vénéréol 2002;129:433-5.

Paster N°5
LA SIiFILIS VUELVE A NUESTRAS CONSULTAS

M. Baradad, JM Casanova, RM Marti, M. Peremiquel
Hospital Universitari Arnau de Vilanova, Lleida

En el curso de los Ultimos dos o tres afios, se ha detectado e informado un significativo incremento en las tasas de incidencia de
la sifilis infecciosa en diversos paises del llamado mundo occidental o desarrollado. Esta situacion seguia a un periodo de mas de
una década durante el cual los diversos parametros epidemiologicos sefialaban una tendencia hacia la estabilizacion o bien hacia
un progresivo descenso de los valores detectados para la mitica enfermedad. No ocurria asi en Europa Central y Oriental, donde las
cifras que reportaban los diversos observatorios sanitarios parecifan explotar un afio tras otro hasta comienzos del nuevo milenio.
El aumento mencionado, referido a nuestro entorno y también en Norteamérica, afectaba inicialmente a un segmento poblacional
concreto, los hombres que tienen relaciones con otros hombres. Pero en el Ultimo afio esta enfermedad sexualmente transmisible
(EST) parece avanzar con sinuosos movimientos hacia otros colectivos de comportamiento sexual mas clésico. Se han postulado
diversas teorias para ambas epidemias (cambios demograficos por emigracién masiva, importaciéon de prostitutas desde paises
con elevada prevalencia, seguridad psicoldgica aportada por las terapias antiretrovirales de gran actividad, desconocimiento de la
enfermedad entre la poblacion general y entre los propios profesionales sanitarios,...).

En las consultas externas generales de dermatologia de nuestro Hospital, hemos observado durante los diez primeros meses del
aflo 2003 a diez pacientes con sifilis infecciosa, mientras que la memoria de los diversos especialistas que las atienden guardaba
recuerdo de sélo dos casos en los ultimos ocho afios (una sifilis primaria y un secundarismo).

Material y métodos

Revision de las historias clinicas de los pacientes. Revisiéon de los registros informatizados del Laboratorio Central de Anéalisis Clini-
cos correspondientes a los afios 2002 y 2003, donde ademaés se procesan las muestras procedentes de toda la Red de Asistencia
Primaria de la provincia. Se considerd caso positivo si RPR (+) y ELISA 1gG e IgM (+).

Resultados

Consultas externas de Dermatologia. Total, diez casos de sifilis infecciosa y ninguno de sifilis latente tardia. Nueve de los 10 pacien-
tes consultaron por manifestaciones cutédneas claras de la enfermedad: primaria 3 casos, secundaria 6 casos. El décimo, un caso
de sifilis latente precoz, era esposo de uno de los secundarismos. S6lo en dos casos se pudo establecer con seguridad la fuente
de contagio (prostitucién). Un Unico caso de varén que mantenia practicas homosexuales. Edad media: 36.8 afios (25-51 afios).
Varon/mujer: 7/3. Nacional/extranjero: 6/4. VIH(+): 1/7. Perdidos: 3. Dos casos desarrollaron una hepatitis aguda por VHB poco
después del diagnostico de sifilis. Todos los casos que hemos podido controlar han seguido hasta el momento una correcta evolucion
clinica y serologica.

Laboratorio Central de Andlisis Clinicos. 2002/ 2003(1/03-X/03): Total de p.reaginicas realizadas: 5234/5021; total p.treponémicas
realizadas: 304/164. Casos positivos: 12/25 (incluyen los diez de consultas de dermatologia). Varén/mujer: 13/12. Nacional/extranjero:
13/12. VIH (+): 3/19. No disponemos de otros datos clinicos, demograficos y/o evolutivos al no constar en las peticiones cursadas
al laboratorio y proceder del ambito extrahospitalario la mayoria de los casos ajenos a nuestra consulta.
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Comentario

Hemos constatado un pico de casos de sifilis infecciosa durante un periodo muy corto de tiempo en el segmento poblacional que
atendemos (tanto en consultas como en los registros de laboratorio). Desconocemos si es un brote epidémico puntual o si sefiala
el inicio de una tendencia epidemioldgica futura. Pero creemos que los datos observados estan en concordancia con el incremento
que se constata en las cifras referidas por las redes oficiales de vigilancia y notificacién tanto de nuestra Nacién como del resto
del Estado. Estos hallazgos van también en consonancia con las cifras procedentes de otros paises europeos que refieren que el
incremento de incidencia de la sffilis esta afectando también al colectivo heterosexual.

Poster N°6
INCONTINENCIA PIGMENTI

RF Lafuente Urrez?, ME Iglesias Zamora, R. Vives Nadal, J.I. Yanguas Bayona,

A. Valcayo Peiialba, B. Larrinaga®, M. Gallego Culleré
Servicio de Dermatologia y *Anatomia Patoldgica. *Hospital Reina Sofia de Tudela y Hospital de Navarra. Pamplona

La incontinencia pigmenti (IP) es una genodermatosis multisistémica que se transmite con caracter dominante ligado al cromosoma X,
y que se manifiesta en el nacimiento o poco después. Aunque afecta primariamente a la piel, existen diferentes trastornos asociados:
defectos dentales, trastornos convulsivos, retraso mental, anomalias oculares y neoplasias infantiles. Se observa casi exclusivamente
en nifias, puesto que suele ser letal en varones.

Caso clinico

Nifia de 20 dias de edad que es remitida a nuestro Servicio de Dermatologia para la valoraciéon de unas lesiones cutaneas diseminadas,
serpiginosas, lineales y papulo-vesiculosas. Dichas lesiones habian estado presentes desde el nacimiento, pero habian aumentado
en gravedad durante los Ultimos dias. La madre recuerda haber presentado unas lesiones similares a las de su hija, aunque de menor
intensidad, localizadas en las extremidades inferiores, que curaron sin dejar ninguna lesién residual.

En el examen fisico, se aprecian lesiones papulo-vesiculosas sobre dreas maculares eritematosas, con un patrén serpiginoso lineal
localizadas en la cara interna y posterior de ambas extremidades inferiores, nalgas, abdomen y axila izquierda.

Se realiza una biopsia cutdnea de una de las lesiones de la nalga, que pone de manifiesto la presencia de espongiosis con edema
intercelular y exocitosis de numerosos eosinéfilos y células mononucleares, tanto en la epidermis como en los focos espongiéticos,
as como queratinocitos disqueratésicos adyacentes a las vesiculas espongioticas. En la dermis superficial se observa un infiltrado
inflamatorio de células redondas y eosinéfilos La presencia de una marcada eosinofilia en los datos de laboratorio junto con los
hallazgos histologicos apoyan el diagnostico clinico.

En los estudios complementarios se objetivaron anomalias en la exploracién oftalmolégica, neurolégica y en el electroencefalograma.
En la RMN cerebral se observa hipoplasia del cuerpo calloso e imagenes patoldgicas de la sustancia blanca periventricular, predo-
minando las del lado derecho, en el contexto de formaciones gliéticas.

A lo largo de su seguimiento la paciente ha presentado alteraciones ungueales, varios episodios de crisis convulsivas que han
precisado tratamiento con fenobarbital y diacepam, ha sido intervenida quirdrgicamente de estrabismo en 2 ocasiones a los 3y 8
afios y ha precisado tratamiento en la Unidad de Estimulacién y Rehabilitacion debido a una limitacién funcional motora para el
hemicuerpo izquierdo.

Conclusiones
Nuestra paciente fue diagnosticada durante el periodo neonatal inmediato por presentar lesiones cutédneas especificas, que obligaron
a realizar una exploracién por aparatos mas detallada, que reveld alteraciones sistémicas.

El prondstico depende de la afectacion multisistémica. Por tanto, ante un nifio con lesiones cutdneas compatibles con este cuadro

ser necesario una exploracion minuciosa y un seguimiento multidisciplinario estrecho con el fin de detectar precozmente cualquier
alteracion, as como el consejo genético a los padres.
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El hallazgo en la IP de mutaciones en el gen NEMO ha supuesto un gran avance para comprender la etiopatogenia de esta enferme-
dad y hace probable que en un futuro cercano dispongamos de un test sencillo de diagndéstico prenatal.

Poster N°7

ECCEMA DE CONTACTO A METILDIBROMOGLUTARONITRILO
(EUXYL K400)

M. Hervella Garcés
Unidad de Dermatologia. Hospital Garcia Orcoyen. Estella. Navarra

El metildibromoglutaronitrilo es uno de los dos ingredientes activos del Euxyl K400 y su principal fuente de sensibilizacién alérgica.
Es una sustancia antimicrobiana de amplio uso en la elaboracion de cosméticos, debido a su eficacia como biocida y a que los
estudios iniciales de sensibilizacion en animales no fueron capaces de detectar su verdadera capacidad sensibilizante. Sin embargo
en los ultimos 10 afios la incidencia de alergia de contacto al metildibromoglutaronitrilo ha aumentado progresivamente en Europa y
Estados Unidos, y se encuentra ahora en un 2 a 4% de los pacientes parcheados con sospecha de dermatitis de contacto. En este
trabajo se revisan, partiendo de una serie pequefia, las peculiaridades clinicas y epidemiolégicas de la alergia al Euxyl K400.

Casuistica

En el dltimo afio se diagnosticaron cuatro casos de dermatitis de contacto al Euxyl K400 en nuestro centro, de un total de 108
pruebas realizadas. A todos los pacientes se les parched Euxyl K400 al 1.5% en vaselina asi como sus componentes por separado:
metildibromoglutaronitrilo al 0.3% y fenoxietanol al 1%, también en vaselina. En tres de los cuatro pacientes diagnosticados la aler-
gia al Euxyl K400 se interpreté como probable- o definitivamente relevante y en uno de ellos se consider6 de dudosa relevancia. El
alergeno primario fue en todos los casos el metildibromoglutaronitrilo. Un paciente adicional presentd, sélo con Euxyl K400y no con
sus ingredientes individuales, una prueba irritativa. No observamos ninguna prueba positiva al fenoxietanol, pero si otras pruebas
positivas a otros alergenos de la serie estandar del GEIDC.

Comentario
En esta serie el Euxyl K400 fue el segundo sensibilizante en frecuencia en enfermos diagnosticados de alergia a cosméticos, después
de las fragancias.

Es interesante resefiar que productos de belleza aparentemente exentos de metildibromoglutaronitrilo fueron mal tolerados por los
pacientes alérgicos al Euxyl K400. En nuestra experiencia, algunos de los cosméticos que de forma genérica registran entre sus
ingredientes “fenoxietanol”, posiblemente contengan cantidades de metildibromoglutaronitrilo pequefas pero suficientes como para
perpetuar una dermatitis alérgica.

Poster N°8
OCRONOSIS ENDOGENA

MR Gonzalez Hermosa, JL Diaz Ramén, B. Aseginolaza Zabaleta, R. Gonzalez Pérez, R. Soloeta Arechavala
Servicio de Dermatologia. Hospital Santiago Apéstol. Vitoria- Gasteiz

La ocronosis enddgena o alcaptonuria es una enfermedad de herencia autosémicarecesiva producida por una deficiencia de la en-
zima acido homogentisicoxidasa, ocasionando un trastorno en el catabolismo del acido homogentisico, que se excreta en la orina en
cantidades excesivas y se deposita en el tejido conectivo, produciendo una pigmentacion gris azulada, marrén o negra denominada
OCronosis.

La ocronosis endégena es una enfermedad muy infrecuente (1: 1,000.000) en la poblacién general. Tiene una distribucion universal
y afecta por igual a ambos sexos. La esperanza de vida es normal.
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Caso clinico

Varén de 64 afios de edad, con antecedentes de enolismo, nefrolitiasis y carcinoma papilar transicional vesical que presentaba una
pigmentacion azul-negruzca en los pabellones auriculares y las manos; ademas desde hacia dos afios, referia artralgias en hombros
y rodillas.

En la exploracion fisica se apreciaba una coloracién azul-negruzca en ambos pabellones auriculares, en los dedos de las manos y
en las esclerdticas.

En la biopsia cutédnea se observaban depdsitos dérmicos en “media luna” de color amarillo pardo con hematoxilina-eosina, asocia-
dos a degeneracion del colageno. También habia depésitos de pigmento en el interior de fibras de coldgeno que aparecenrigidas,
fragmentadas y con bordes dentados. Ademés se apreciaban pequefios depdsitosgranulares de pigmento, libres en la dermis.

Entre las pruebas complementarias practicadas se realiz6 una cuantificaciéon del dcido homogentisico en orina de 24 horas que
estaba muy aumentado [5616,0 mg/24h (N<10 mg/24h)] y una radiografia lumbar que ponia de manifiesto la presencia de calci-
ficacion del ligamento vertebral anterior, osteofitosis anterior y calcificacion de todos los discos intervertebrales, con pinzamiento y
disminucién de los espacios intervertebrales.

Comentario

La ocronosis enddgena es una enfermedad excepcional en nuestro medio, motivo por el que presentamos este caso. Aunque la al-
captonuria se puede determinar desde la infancia por el cambio de la coloracion de la orina (en contacto con el aire mancha la ropa),
la ocronosis cutdnea no se pone de manifiesto hasta la tercera o cuarta década de la vida. El proceso evoluciona de forma progresiva
y es la osteo/artropatia ocronética la que marca el pronéstico de la enfermedad ya que puede originar una gran incapacidad.

No hay un tratamiento eficaz para detener la progresiéon de la enfermedad, a pesar de los avances en el conocimiento bioguimico
de la alcaptonuria. Los pacientes que presenten una artropatia ocronética deben realizar una fisioterapia y analgesia adecuada ade-
mas de una dieta pobre en proteinas y aminoacidos. También se han realizado algunos ensayos clinicos administrando vitamina C
(100mg/Kg/dia) o nitisintone pero sin ofrecer un beneficio considerable.

Referencias
e Albers SE, Brozena SJ, Glass LF, Fenske NA. Alkaptonuria and ochronosis: case report and review. J Am Acad Dermatol 1992;27:609-14.
e Touart DM, Sau P. Cutaneous deposition diseases. Part Il. J Am Acad Dermatol 1998;39: 527-44.

Poster N°9
MACROCEFALIA - CUTIS MARMORATA TELANGIECTASICA CONGENITA

MA Vicente Villa, A. Martin-Santiago? C. Carrera Alvarez, JM Sanchez Schmidt, A. Vernet Bori,

C.Vidal, A. Sans Fitd, J. Campistol Plana, MA Gonzalez-Enseiiat
Hospital Sant Joan de Déu. Universitat de Barcelona. Barcelona. *Hospital Son Dureta. Palma de Mallorca

La cutis marmorata telangiectéasica congénita (CMTC) es una enfermedad cutédnea poco frecuente generalmente presente en el
nacimiento. Es una anomalia vascular, localizada o generalizada, que se caracteriza por un patrén de lesiones vasculares reticuladas
persistentes con una apariencia marmarea violacea. Diferentes anomalias asociadas a este cuadro se han descrito hasta en un 50%
de los casos, siendo las més frecuentes las lesiones vasculares (nevus flammeus) y la asimetria corporal.

En 1997, Clayton-Smith et al. y Moore et al. independientemente describen un subgrupo de CMTC que denominan “sindrome ma-
crocefalia-CMTC". Este sindrome se caracteriza por presentar CMTC, macrocefalia, nevus flammeus del filtrum y labio superior y
sindactilia. Otros hallazgos que pueden presentar son sobrepeso, hipotonia, laxitud articular, polidactilia entre otros.

Casos clinicos

Caso 1

Lactante de 3 meses de vida, sexo femenino que presenta CMTC generalizada, macrocefalia, frente prominente, nevus flammeus de
filtrum-labio superior sindactilia de 2° y 3¢ dedos de pies, hipotonia, hiperlaxitud articular. RNM craneal: hidrocefalia y malformacién
de Arnord-Chiari Il. Retraso psicomotor leve.
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Caso 2
Lactante varén de 6 meses de edad que presenta CMTC, macrocefalia, frente prominente, macrosoma, polidactilia del pie derecho,
nevus flammeus del filtrum, hipotonia. RNM: hidrocefalia.

Comentario

Nuestros pacientes presentan un cuadro clinico compatible con Macrocefalia-CMTC. Aunque la mayoria de los pacientes afectos
de CMTC tienen un buen pronéstico, la mayoria de los nifios del subgrupo macrocefalia-CMTC tienen un riesgo mayor de presentar
alteraciones neurolégicas. Nuestros 2 pacientes precisaron la colocacion de una derivacion ventriculo-peritoneal para el control de
la hidrocefalia.

Referencias

e Franceschini P, Licata D, Cara GD, et al. Macrocephaly-cutis marmorata telangiectatica congenita without cutis marmorata? Am J Med Genet 2000;90:265-9.

e Moore CA, Toriello HV, Abuelo DN, et al. Macrocephaly-cutis martorata telangiectatica congénita: a distinct disorder with developmental delay and connective tissue
abnormalities. Am J Med Genet 1997;70:67-73.

Poster N°10
NEVUS AZUL ERUPTIVO DEL CUERO CABELLUDO

E. Cuerda Galindo, JJ Goday Bujan, M. Verea Hernando, J. del Pozo Losada, E. Fonseca
Servicio de Dermatologia, CHU Juan Canalejo. A Corufia

Hay pocos casos descritos de nevus azules multiples eruptivos. Esta entidad se caracteriza por la aparicién brusca de multiples
nevus azules de pequefio tamafio, agrupados generalmente en una placa.

Caso clinico
Muijer de 56 afios de edad, sin antecedentes de interés, que es remitida por presentar desde hace mas de dos afios unas lesiones
pigmentadas asintomaticas en la frente. La paciente no referia haber tenido ninguna lesion previa en la zona.

A la exploracion se apreciaban en la region frontal, de forma bilateral, unas maculas azuladas de 3-4 mm de diametro, no agrupadas,
en namero total de 10-12. Se tom¢é una biopsia en la que se observaba una proliferaciéon de melanocitos dérmicos y abundantes
melandfagos, por lo que se hizo el diagnéstico de nevus azul.

Comentario

Los nevus azules aparecen en el 0,5-4% de la poblacién adulta, generalmente como lesiones Unicas. Clinicamente consisten en
una placa, papula o ndédulo de color azul o azul-grisaceo. Hay pocos casos descritos en la literatura de nevus azules eruptivos
multiples: se presentan como elementos multiples, agrupados en un area circunscrita menor de 10 cm, muchas veces con una
coloracion azulada de la piel. Histolégicamente se caracterizan por una proliferaciéon de melanocitos en la dermis junto a abundantes
melanéfagos. La patogenia de esta entidad parece ser, al igual que en los nevus azules Unicos, una alteracion de la migracion de
los melanocitos desde la cresta neural a la epidermis. La erupcion de nevus azules se puede producir en condiciones fisiologicas
como el embarazo o patolégicas, tras enfermedades ampollosas, quemaduras solares o traumatismos. Los nevus azules multiples
eruptivos son muy raros y pueden causar problemas de diagndéstico diferencial con el melanoma metastasico. Ya que es una entidad
benigna, no debe plantarse ningln tratamiento.

En conclusién, resentamos un caso de nevus azules eruptivos de cuero cabelludo en el que destaca su distribucién bilateral, asi
como la dispersion de las lesiones.

Referencias

e Endricks WM. Eruptive blue nevi. J Am Acad Dermatol. 1981;4:50-3.
¢ Nardini P, de Giorgi V, Massi D, et al. Eruptive disseminated blue naevi of the scalp. Br J Dermatol. 1999;140:178-80.
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Paster N°11

LIQUEN EROSIVO DE MUCOSAS ASOCIADO A
SINDROME HIPER IG E Y ENFERMEDAD CELIACA

R. Ruiz Villaverde, J. Blasco Melguizo, MJ Alonso Corral, MJ Viciana Martinez-Lange?,

MC Jiménez Cortes?, JM Alvarez Roig?, F. Diez Garcia
Unidad de Dermatologia y *Anatomia Patoldgica. Hospital de Poniente. El Ejido. Almeria

Presentamos una nifia de raza negra, de 9 afios de edad, sin antecedentes familiares de interés y con antecedentes personales
de sindrome hiper Ig E (prick test positivo a pescados, frutos secos, huevos y leche) y enfermedad celiaca remitida del Servicio de
Pediatria por presentar desde hace aproximadamente 2 afios, manchas blanquecinas y erosiones y exulceraciones en labio inferior
y mucosa yugal que le producen moderada sensacion disestésica y no responden a tratamientos convencionales. En la actualidad
s6lo esta en tratamiento con suplementos orales de hierro.

En el exdmen clinico se aprecia la existencia de ulceras y fisuras en el labio inferior asi como en la superficie mucosa lingual y gingival
junto a una depigmentacion en ambos labios (superior e inferior) y piel de textura eccematosa cronica en toda la region perioral, con
una piel cuarteada y atréfica. Examinada la zona genital comprobamos la existencia de méaculas blanquecinas similares en el introito
con algunas Ulceras y fisuras de pequefio tamafio. No apreciamos la presencia de lesiones cutdneas, ni alteraciones ungueales en
el resto del exdmen cutaneo.

Los examenes de laboratorio solicitados mostraron valores dentro de la normalidad excepto para la Hb=9gr%; VCM=62, L.=9500
(15% de eosindfilos); ferritina=8 ng/ml, sideremia=23 ug/dl e Ig E=13.700 Ul/ml. Los niveles de zinc estaban dentro de la norma-
lidad=97 mg% (N=60-150 mg%). La histologia de una de las lesiones mostraba la presencia de una dermatitis de interfase con
infiltrado linfohistiocitario en banda a lo largo de la unién dermoepidérmica. La inmunofluorescencia directa mostro la presencia de
depositos de Ig M, C3 y fibrina en la membrana basal siguiendo un patrén irregular.

Instauramos tratamiento con tacrélimus topico 0,1% dos veces al dia con franca reduccién de la sintomatologia pasado un mes pero
con persistencia de las maculas blanquecinas y reduccién al 50% de las fisuras y ulceraciones que la paciente presentaba. En la
actualidad continua con aplicacion de tacrolimus tépico 0,1%, 1 aplicacion diaria y controles semestrales por ambos servicios.
Comentario

El liguen plano erosivo de mucosas es una enfermedad que se presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino y en ocasiones
aparece en ausencia de cualquier otro signo clinico de liquen plano cuténeo. El labio inferior, la lengua y las mucosas yugales son
las localizaciones mas frecuentes de las Ulceras y fisurizaciones que se producen de novo sobre una mucosa normal sin alteracio-
nes previas. Estas erosiones, particularmente dolorosas, se pueden incluso extender a la faringe e impedir el habla y la deglucion.
Cuando el introito vaginal aparece erosionado, los labios menores presentan un aspecto atréfico y dependiendo del estadio clinico o
de progresion de la enfermedad, el clitoris también ve reducido su tamafio. La presencia de lesiones en ambas localizaciones hace
que algunos autores prefieran la denominacion de sindrome genitogingival.

El liquen plano en los nifios es una enfermedad dermatolégica poco comun y de hecho en la serie méas extensa publicada en la
literatura contemporanea tan solo el 0,05% de los pacientes eran menores de 15 afios. La asociacién mas estudiada del liquen
plano y por ende del liquen plano erosivo de mucosas es la que presenta con la infeccion por el VHC, de hecho, en Espafia, se ha
cifrado una prevalencia del 20% de pacientes con liquen plano oral que tengan dicha infeccion. Otras asociaciones del liquen plano
oral incluyen diabetes mellitus, hipertension, colitis ulcerosa, miastenia gravis, timoma y enfermedades hepaticas autoinmunes. Sélo
hemos encontrado un caso en la literatura que relacione el liquen plano oral y la enfermedad celiaca. Recordemos que dentro de las
manifestaciones orales comunes a esta enfermedad se encuentran la ulceracion oral, glositis, sensacién urente en la boca y quelitis,
las cuales se pueden superponer a la clinica oral de liquen plano. No hemos encontrado ninglin caso que muestre asociacion ni
coexistencia con el sindrome hiper Ig E, aunque se intuye el trasfondo inmunolégico que relacione a estas tres afecciones.

El tratamiento convencional del liquen plano erosivo de mucosas se basa en la aplicacion de corticoides de potencia elevada de forma
tdpica, aunque los efectos secundarios asociados han permitido seguir buscando nuevos tratamientos que mejoren el tratamiento
de estos pacientes. La utilizacion de inmunosupresores sistémicos (ciclosporina), corticoides o retinoides sistémicos no esta exenta
de mayores efectos secundarios y muchas veces no pueden ser aplicados por la patologia asociada que presentan. La aplicacion
de tacrolimus topico, opcion terapéutica elegida en nuestro caso, ya ha demostrado resultados méas que esperanzadores aunque
se esta pendiente de ensayos clinicos randomizados y aleatorizados que permitan considerarla como una nueva indicacién aparte
de la dermatitis atdpica.
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Referencias

e Fortune F, Buchanan JAG. Oral lichen planus and coelicac disease. Lancet 1993;341:1154-5.

e Pelisse M, Leibowitch M, Sedel D, et al. Un noveau syndrome vulvo-vaginal-gingival: lichen plan érosif plurimuqueux. Ann Dermatol Venereol 1982; 109: 797-8.

e Sanchez Perez J, De Castro M, Buezo GF, et al. Lichen planus and hepatitis C virus: prevalence and clinical presentation of patients with lichen planus and hepatitis
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Poster N°12

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO CON LESIONES CUTANEAS
DE TIPO LUPUS ERITEMATOSO SUBAGUDO

C. Garcia, V. Sousa Coutinho, JP Freitas, LM Soares de Almeida, M. Duarte Reis, F. Guerra Rodrigo
Clinica Universitaria de Dermatologia. Hospital de Santa Maria. Lisboa. Portugal

Em 1982 el American College of Rheumatology propuso una nueva clasificacion de los criterios del lupus eritematoso sistémico,
utilizada actualmente en la préactica clinica, en la cual la positividad de 4 6 méas de los 11 criterios enunciados estableceria el diag-
nastico.

Caso clinico

Muijer de 45 afios con dermatosis eritematosa extensa con notable confluencia en la regién pectoral y espalda, con aspectos pso-
riasiformes y maculo-péapulas con tendencia a confluir en los miembros, rash malar, fotosensibilidad marcada, titulos anormales
de anticuerpos ANA y SS-A y artritis de varias articulaciones periféricas, con biopsia cutdnea compatible con lupus eritematoso y
examen de inmunocomplejos negativo en la inmunofluorescencia directa.

Comentario
Se obtuvo la remision de las lesiones con el siguiente esquema terapéutico: 30 mg de prednisona oral/dia, 250 mg de fosfato de
cloroquina oral/dia y aplicacién tépica de hidrocortisona en crema.

Debido a la existencia de lesiones de tipo lupus eritematoso cutdneo subagudo junto al cumplimiento de 4 criterios de la AAR, este
caso clinico forma parte del grupo de pacientes que padecen lupus eritematoso sistémico y simultdneamente tienen lesiones cuta-
neas de tipo lupus eritematoso cutaneo subagudo. De los pacientes clasificados como lupus eritematoso cutdneo subagudo, mas
del 50% cumplen 4 6 mas criterios de la AAR, siendo pacientes afectos de lupus eritematoso sistémico con lesiones cutédneas de
tipo lupus eritematoso cutdneo subagudo.

Referencias

e David-Bajar KM. Subacute cutaneous lupus erythematosus. J Invest Dermatol. 1993;100:2S.

e Guerra Rodrigo A, Freitas J.P, Guerra Rodrigo F. Lupus eritematoso cutaneo subagudo. Trab Soc Port Dermatol Venereol. 1997;55:139-42.

e Laman SD, Provost TT. Cutaneous manifestations of lupus erythematosus. Rheum Dis Clin North Am. 1994,20:295.

e Tan EM, Cohen AS, Fries JF, et al. The 1982 revised criteria for the classification of the systemic lupus erythematosus. Arthritis Rheum. 1982;25:1271.
e Yell JA, Mbuagbaw J, Burge SM. Cutaneous manifestations of systemic lupus erythematosus. Br J Dermatol. 1996;135:355.

Poster N°13

PURPURA PALPABLE: CLAVE DIAGNOSTICA EN UN CASO
DE VASCULITIS SISTEMICA

A. Llambrich, E. Canalejo?, MC Sanchez, JP Garcia de la Torre®, C. Carratala?, V. Rocamora
Servicio de Dermatologia. ®Servicio de Medicina Interna y ®Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Fundacién Manacor. Palma de Mallorca

La purpura palpable es una manifestacién cutdnea que refleja la existencia de una vasculitis cutdnea y que puede responder a
distintas etiologias. Ante la sospecha de una vasculitis sistémica la biopsia de dichas lesiones cutaneas puede ser la clave para el
diagnéstico de la enfermedad. Presentamos el caso de un paciente con sospecha diagnéstica de vasculitis sistémica, con manifes-
taciones pulmonares, digestivas, articulares y cutaneas, en el que la biopsia de las lesiones cutaneas permitié el diagnostico.
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Caso clinico
Vardn de 43 afios, con antecedentes de rinitis alérgica y asma bronquial diagnosticadas 2 afios antes.

En septiembre del 2003 ingresa por un cuadro de dolor abdominal periumbilical de 5 dias de evolucién acompafiado de nauseas
y vomitos. A las pocas horas de su ingreso presenta fiebre, disnea sibilante, poliartralgias y lesiones cutdneas en forma de purpura
palpable en las zonas declives de las nalgas. A la exploracién fisica destacé la presencia de una marcha en steppage (pie caido
izquierdo) y un déficit sensitivomotor en ambos territorios cubitales. En la analitica se evidencié una leucocitosis (21.4 x 109/L)
con hipereosinofilia (4.5 x 109/L) y la presencia de unos titulos de p-ANCA (anti-MPO) elevados (200 U/ml). La radiografia y la
tomografia axial computerizada demostraron infiltrados pulmonares parcheados bilaterales de distribucion periférica y un derrame
pleural bilateral. La biopsia de una de lesiones de purpura palpable revelé una vasculitis necrotizante severa afectando los vasos
de la dermis superficial y profunda acompafiado de un intenso infiltrado intersticial y perivascular constituido por eosindfilos, sin
evidencia de granulomas extravasculares, siendo compatible con una vasculopatia del sindrome de Churg-Strauss. Posteriormente
el electromiograma confirmo la existencia de una mononeuritis multiple sensitivo-motora axono-desmielinizante de grado severo.

La administracién de corticosteroides sistémicos a dosis de 1 mg/kg/dia asociado a ciclofosfamida 2 mg/kg/dia consiguié una rapida
mejoria de las manifestaciones pulmonares, digestivas y cutdneas, mientras que la clinica neurolégica ha evolucionado de una forma
mas torpida persistiendo disestesias y un déficit motor que afecta fundamentalmente la mano y pie izquierdo.

Comentario

La presencia de lesiones cutédneas de purpura palpable refleja la existencia de un proceso inflamatorio de las paredes de los vasos
que se acompafa de extravasacién de hematies. Dichas lesiones pueden estar en relacién con distintas etiologias: farmacolégicas,
infecciosas, autoinmunes e idiopéticas. La biopsia de estas lesiones puede ser de gran utilidad para el diagnéstico de la enferme-
dad y en especial en aquellos casos de vasculitis sistémica de tipo autoinmune, ya que frecuentemente son sindromes que tienen
en comun multiples manifestaciones clinicas y la biopsia de la lesién puede demostrar caracteristicas especificas que permitan el
diagndstico de certeza de la enfermedad.

Referencias
e Davis MD, Daoud MS, McEvoy, et al. Cutaneous manifestations of Churg-Strauss syndrome: a clinicopathologic correlation.
J Am Acad Dermatol 1997; 37:199-203.
e |hote F, Cohen P, Guillevin L. Polyarteritis nodosa, microscopic polyangitis and Churg-Strauss syndrome. Lupus 1998; 7:238-58.
e Schwartz RA, Churg J. Churg-Strauss syndrome. Br J Dermatol 1992; 127:199-204.

Poster N°14
GRANULOMAS PIOGENICOS ERUPTIVOS

M. Just?, M. Urcelay?, M. Escoda?, C. Herrero®, MJ Muntané<, MV Huerta®
2 Servicios de Dermatologia y ‘Anatomia Patoldgica. * ‘Hospital de Figueres. Girona. *Hospital Clinic. Universitat de Barcelona. Barcelona

Paciente mujer de 37 afios de edad, sin alergias medicamentosas conocidas ni tratamiento habitual, y con antecedentes patolégicos
de quistes ovaricos, ligadura de trompas, neumonia multilobar con shock séptico en 1996, hematuria asintomatica desde 1999
controlada por los Servicios de Nefrologia y Urologia y sin diagndéstico preciso hasta la fecha, y neumonia neumocdécica en enero
de 2003.

La paciente fue visitada en mayo de 2003 por un cuadro de 2 meses de evolucién caracterizado por la aparicién progresiva de papulas
rojoviolaceas generalizadas, de crecimiento rapido y sangrado facil. El proceso no se acompafiaba de otra sintomatologia.

A la exploracion fisica destacaba la presencia de multiples tumoraciones de aspecto vascular, exofiticas, de 0,4 a 1 cm. de diametro,
que sangraban espontdneamente o ante traumatismos minimos. Estas lesiones se distribuian por toda la superficie cutanea sin pre-
dominio regional. No presentaba afeccién de las mucosas y el resto de la exploracion fisica fue normal. A pesar de la aparatosidad
de las lesiones cutaneas, la paciente mostraba un buen estado general.

Se planted el diagnostico diferencial entre angiomas o granulomas piogénicos reactivos, angiomatosis bacilar, y sarcoma de Kapo-
Si.
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El estudio histolégico de varias lesiones mostré una proliferacion vascular de vasos capilares de pequefio calibre, con arquitectura
lobular, algunas de ellas ulceradas. La tincion de Warthin-Starry y el cultivo para bacterias de una de las lesiones fueron negativos.

Para descartar un proceso reactivo se llevaron a cabo las siguientes exploraciones complementarias: hemograma y bioquimica general,
gue mostraron un hematocrito de 33% y una VSG de 55, la cual se normalizé en analiticas posteriores; estudio inmunolégico (niveles
de inmunoglobulinas A, My G, complemento C, y C,, ANA, factor reumatoide), estudio hormonal (LH, estradiol, progesterona, TSH),
serologias (VIH, VHB, VHC, IgM frente a Bartonella henselae), y test de embarazo, que fueron todos ellos normales o negativos;
ecografia abdominal, que fue normal; TC toracica, en la que se observaron pequefias adenopatias mediastinicas, y una afeccion
parenquimatosa predominantemente bronquial-bronquioalveolar en la zona posterobasal del LSD y LMD, asi como LSl y lingula. De
acuerdo con el servicio de neumologia se realiz6 una fibrobronscoscopia, y el estudio citolégico, el cultivo bacteriano, la tincién de
Ziehl-Neelsen y el cultivo de Lowenstein del BAS y BAL fueron normales o negativos. El PPD fue asimismo negativo, considerando
el proceso como un cuadro residual de neumonias previas.

Como tratamiento se procedio al legrado y electrocoagulacion o coagulacién con nitrato de plata periédicos de las nuevas lesiones.
Se instaur6 tratamiento con eritromicina 500 mg/6 horas, el cual fue suspendido a los 20 dias ante la ausencia de respuesta clinica
asi como de datos que apoyaran el diagnostico de angiomatosis bacilar.

En septiembre de 2003, a los 5 meses de seguimiento y tras la exéresis de mas de 100 tumoraciones en distintas sesiones, el
proceso se estabilizd, y desde entonces la paciente Unicamente ha presentado 2 nuevas lesiones que fueron legradas en diciembre
de 2003.

Comentario

El granuloma piogénico es una tumoraciéon vascular adquirida, generalmente Unica y frecuente en la actividad clinica diaria. En
ocasiones, los granulomas piogénicos pueden presentarse en forma de multiples lesiones generalizadas de aparicion aguda. Estos
brotes no suelen acompafarse de ninguna otra sintomatologia y el paciente, a pesar de la aparatosidad del cuadro, presenta un
buen estado general. El estudio histolégico de estas lesiones no difiere del de las lesiones Unicas, y muestra cumulos lobulillares
bien delimitados de capilares proliferantes.

La mayor parte de los casos de granulomas piogénicos multiples han sido descritos asociados a traumatismos o a recidiva y/o sateli-
tosis tras la exéresis quirdrgica de una lesion. También existen casos de desarrollo de numerosas lesiones sobre un nevus flammeus
preexistente, asi como asociados al embarazo, a dermatosis generalizadas, a neoplasias malignas, y a tratamientos con retinoides
(topicos y sistémicos), capecitabine, y factor estimulante de colonias de granulocitos. En algunos casos, como en el aqui presentado,
el proceso sigue un curso a brotes sin causa aparente.

El diagnéstico diferencial se plantea fundamentalmente con la angiomatosis bacilar y el sarcoma de Kaposi. El estudio histolégico y
la tincién de Warthin-Starry de una lesién generalmente permiten distinguir estos procesos.

La evolucion de los granulomas piogénicos eruptivos és benigna y las lesiones, sin tratamiento, tienden a la resolucién espontanea al
cabo de varios meses. A pesar de ello, y debido al sangrado facil que presentan, suele ser aconsejable proceder al legrado periddico
de las mismas.

Como conclusién, los granulomas piogénicos eruptivos generalizados constituyen un proceso poco frecuente, benigno y autolimitado,
que suele presentarse en personas jovenes y adultas sanas. Su conocimiento nos permitird establecer un adecuado diagndéstico
etiolégico y poder asi tranquilizar al paciente al informarle sobre la tendencia a la resolucién espontédnea de la enfermedad.

Referencias
e Behne K, Robertson |, Weedon D. Disseminated lobular capillary haemangioma. Australas J Dermatol 2002; 43:297-300.

e Nappi O, Wick MR. Disseminated lobular capillary hemangioma (pyogenic granuloma). A clinicopathologic study of two cases.
Am J Dermatopathol. 1986;8:379-85.

e Shah M, Kingston TP, Cotterill JA. Eruptive pyogenic granulomas: a successfully treated patient and review of the literature. Br J Dermatol 1995;133:795-6.
e Strohal R, Gillitzer R, Zonzits E, et al. Localized vs generalized pyogenic granuloma. A clinicopathologic study. Arch Dermatol 1991;127:856-61.
e Wilson BB, Greer KE, Cooper PH. Eruptive disseminated lobular capillary hemangioma (pyogenic granuloma). J Am Acad Dermatol 1989;21:391-4.
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Paster N°15
BALANITIS DE ZOON TRATADA MEDIANTE TACROLIMUS AL 0.1%

GA Moreno Arias*®, A. Camps Fresneda®® <, C. Lleberia, J. Palou®
3Centro Médico Teknon, Barcelona. Espitau Val d'Aran, Vielha. Lleida. ‘Hospital General de Catalunya, San Cugat del Valles.
dLaboratorio de Histopatologia y Citologia, y ®Hospital Clinic. Barcelona

La balanitis de Zoon o plasmocelular (BZ) fue descrita originalmente por Zoon en 1972. Se trata de una dermatosis mas frecuente
en hombres maduros incircuncisos. Caracteristicamente, las lesions afectan el glande y el prepucio. Segun Weyers la enfermedad
representaria un patrén inflamatorio reactivo inespecifico aislado o asociado a otras enfermedades inflamatorias como liquen plano,
dermatitis de contacto y psoriasis. Asimismo, se han implicado la irritacion crénica, la humedad constante y los traumatismos menores
de la piel queratinizada del glande como factores predisponentes.

El cuadro cinico se caracteriza por la aparicién de una placa, generalmente asintomatica, roja brillante o0 amarronada bien delimitada
en el glande y prepucio. Algunos autores han descrito lesiones semejantes en la mucosa de la cavidad oral, denominandose en
este caso mucositis plasmocelular. El diagnéstico diferencial debe realizarse con liquen plano, eritroplasia de Queyrat, carcinoma de
células escamosas, dermatitis de contacto y psoriasis. En cuanto al tratamiento, se puede emplear esteroides topicos, acid fusidico,
acid tanico, laser o practicar la circuncision.

El tacrolimus fue el primer inmunomodulador tépico no esteroideo empleado en el tratamiento de la dermatisis atdpica. Entre las
caracteristicas farmacoldgicas que le convierten en una buena opcién de tratamiento de la dermatitis atépica se han citado su
eficacia, la falta de efecto rebote, la ausencia de taquifilaxia y su buen perfil de seguridad, caracteristicas que le convierten un una
buena opcion de tratamiento para otras dermatosis.

Presentamos los resultados clinicos del tratamiento de la balanitis de Zoon con tacrélimus tépico al 0.1% en dos pacientes.

Poster N°16
SARCOMA EPITELIOIDE

M. Huerta Brogeras, JA Avilés, M. Gimeno?, C. Bueno, R. Suarez, P. Lazaro
Servicio de Dermatologia. ®Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid

Caso clinico

Vardn de 33 afios, visto por el servicio de Cirugia 2 afios antes, por una masa de 2 afios de evolucion en rodilla, y que el paciente
relacionaba con un traumatismo. Se realizé extirpacion quirdrgica. El examen inmunohistoquimico resultd positivo para el antigeno
de membrana epitelial, vimentina y queratinas 8, 18, 19; sin embrago S100 y CD-68 resultaron negativos. Se diagnosticé de sarcoma
epitelioide GlI. Se realiza entonces reseccion quirdrgica amplia con radioterapia intraoperatoria y externa. Cuatro meses después
presenta recidiva local multiple (10-12 lesiones en miembros inferiores) sin afectacion a distancia, por lo que se decide amputacion
de extremidad inferior hasta tercio medio de muslo izquierdo. Tras ser valorado por servicio de Oncologia, se propone tratamiento
complementario con quimioterapia: 6 ciclos con adriamicina e ifosfamida en un periodo de 5 meses.

Dos meses después de finalizar el tratamiento se observan a la exploraciéon multiples nédulos subcutédneos en cuero cabelludo
asi como adenopatias en region supraclavicular derecha cuya puncion resulta compatible con la neoplasia previa. El paciente esta
pendiente de decision terapéutica en Oncologia y cirugia.

Comentario

El Sarcoma epitelioide es una neoplasia de tejidos blandos descrita por primera vez en 1970 por Enzinger. La mayor incidencia se da
en jovenes adultos y adolescentes varones; sélo un 5% se diagnostican en nifios. Suele presentarse en la parte distal de extremidades
inferiores, y es el mas comun de los sarcomas de tejidos blandos de mano y mufieca. Afecta a la piel en el 25% de los casos. La
clinica con la que debuta es uno 0 méas nddulos de lento crecimiento. Cuando se sitUa en dermis puede ulcerarse. Existe un retraso
entre el primer sintoma de la enfermedad y la primera cirugia de 8 afios de media. Las metastasis mas frecuentes son ganglionares
y pleuropulmonares; y en ocasiones en piel (principalmente en cuero cabelludo).
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El diagndstico diferencial clinico incluye granuloma, dermatofibroma; y cuando existe ulceracién con carcinoma espinocelular y
otras neoplasias. Histolégicamente esta definido por una proliferacion de células fusiformes, poliédricas, epitelioides, de citoplasma
eosinofilo, formando nédulos bien definidos, no encapsulados, en dermis e hipodermis, centrados por zonas de necrosis. Puede
confundirse con multiples patologias de naturaleza inflamatoria granulomatosas, fascitis nodular, tenosinovitis; y también tumoral:
carcinomas escamosos y anexiales, melanoma maligno, tumores malignos vasculares epitelioides, y el tumor maligno rabdoide ex-
trarrenal. La inmunohistoquimica es de gran ayuda en el diagnéstico diferencial: muestra co-expresion de queratina y vimentina; la
proteina S-100, CD31, y HMB-45 son generalmente negativas. El tratamiento de eleccién es cirugia radical. Si el tumor es mayor
de 5 cm. o la escision no puede ser lo suficientemente amplia se realizara radioterapia. En pacientes con metastasis o enfermedad
residual se aconseja tratamiento con quimioterapia, aungue no existe evidencia de que mejore la supervivencia. Son factores de
mal pronéstico: la invasion vascular, el tamafio del tumor mayor de 5 centimetros, y mas de 30% de necrosis. A los 5 afios, la vida
media de supervivencia es del 70.
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e Carloz B, Bioulac P, Gavard J, et al. Récidives multiples d’un sarcome épithéloide. Ann Dermatol Venereol 1991;118:623-8.
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Poster N°17
LARVA MIGRANS CUTANEA. PRESENTACION DE 4 CASOS

L. de Cosme Jiménez, RF Lafuente Urrez, JM Rodriguez Bazalo?, J. Lopez Hidalgo®
Seccion de Dermatologia, *Servicio de Urologia y ®Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital La Inmaculada. Huércal-Overa. Almeria

La larva migrans cutéanea (LMC) es la infestacién de la piel por larvas de helmintos, endémica en areas tropicales y subtropicales.
Su frecuencia ha ido aumentando en los paises desarrollados debido a los frecuentes viajes a las dreas endémicas.

Pacientes y método

Se presenta una serie de 4 pacientes diagnosticados de larva migrans cutanea, vistos en nuestro servicio durante el periodo com-
prendido entre los meses de Mayo a Noviembre del afio 2003.

Resultados

Se trata de 3 mujeres y 1 varén con edades comprendidas entre los 27 y 53 afios de edad. En dos de ellos se realizé una biopsia
cutanea.

En todos los casos existia el antecedente de un viaje reciente a zonas endémicas.

Se comentan las principales caracteristicas epidemiolégicas, clinicas e histopatolégicas de los 4 pacientes, asi como, la respuesta
al tratamiento.

Comentario

La LMC es una enfermedad que se desarrolla en la piel humana tras el contacto con larvas de ciertos nematodos que parasitan
animales.

Clinicamente se observa una o varias lesiones lineales, eritematosas, de trayecto serpiginoso, muy pruriginosas, localizadas en el
punto de penetracion de la larva. Las zonas mas frecuentemente afectadas son los pies, glateos, manos y rodillas. Se trata de un
proceso habitualmente benigno y autolimitado. El diagnéstico se basa en la clinica y en la epidemiologia. La biopsia no es necesaria.
El diagndstico de certeza se basa en el hallazgo del parésito.

Se discuten los posibles diagnésticos diferenciales, las medidas preventivas asf como las distintas alternativas terapéuticas.
Conclusién

La LMC es una patologia que cada vez se va describiendo con mas frecuencia y que depende en gran medida de la sospecha
clinica. Su imagen clinica es caracteristica aunque, en ocasiones, el diagnéstico puede ser dificil. Es de gran ayuda diagnoéstica el
antecedente de un viaje a una zona endémica.
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Poster N°18

VITILIGO COMO FORMA DE PRESENTACION
DE UNA CIRROSIS BILIAR PRIMARIA

S.Vildésola, N. Agesta, J. Domit
Hospital de Mendaro. Gipuzkoa

Presentamos un varon de 48 afios de edad sin antecedentes personales de interés, quien consulta por zonas acrémicas localizadas
principalmente a nivel periungueal y peribucal. EI paciente referia que habian comenzado a aparecer hace aproximadamente 4 afios,
momento en el que se le realizdé una analitica general en la que se aprecié un cifra alta de transaminasas, sin encontrar la causa
de tal alteracion. Al consultar por su patologia cutdanea se solicité nueva analitica general incluyendo diversos anticuerpos, entre los
cuales figuraban los anticuerpos antimitocondriales, los cuales mostraron un titulo de 1280. El paciente fue derivado al servicio de
digestivo donde fue confirmado el diagndéstico de cirrosis biliar primaria.

La cirrosis biliar primaria es una enfermedad que ocurre en mujeres en un 90-95% de los casos. El inicio suele se habitualmente
entre los 30 y 65 afios.

Con el aumento del reconocimiento de esta enfermedad, alrededor del 50% suelen estar asintomaticos en el momento del diag-
nostico.

De los pacientes que presentan sintomas, el méas frecuente sefialado en la literatura es el prurito, habiendo encontrado muy pocos
casos descritos de asociacion entre cirrosis biliar primaria y vitiligo.

Poster N°19

PROTOCOLO PARA EL MANEJO DE LAS MALFORMACIONES VASCULARES
VENOSAS O COMBINADAS DE BAJO FLUJO

M. Fernandez-Galar, A. Sierra, P. Lloret, A. Martinez de la Cuesta?, J. del Olmo, M. Marquina, P. Redondo.
Departamentos de Dermatologia y de *Radiologia. Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Dentro de las anomalias vasculares congénitas, la incidencia de las malformaciones vasculares es del 1.5%, aproximadamente 2/3
son de predominio venoso y al contrario que los hemangiomas, afectan de forma similar a hombres y mujeres sin distincién entre
grupos raciales.

Clinica

Malformaciones venosas

Como el resto de las malformaciones vasculares, las venosas también son congénitas, progresivas, aumentando su tamafio con la
edad y con factores no del todo bien conocidos como la reseccion quirdrgica parcial, los traumatismos y ciertos cambios hormonales.
Clinicamente, son blandas al tacto, a veces de aspecto nodular y se vacian con la compresion o al elevar la zona afecta por encima
de corazoén. Las mas superficiales son de color morado y las profundas, verdosas o incluso imperceptibles.

Malformaciones complejas o combinadas

Son lesiones vasculares que casi siempre se asocian a sobrecrecimiento de tejido muisculo-esquelético. Pueden ser de alto o bajo
flujo. Asi, el sindrome de Klippel-Trenaunay es una malformacién vascular venular, linfatica y venosa de bajo flujo, asociada a hi-
pertrofia esquelética y aumento de tejidos blandos de uno o0 méas miembros. Se trata de lesiones de aparicion esporadica presentes
desde el nacimiento

La malformacién venular o mancha de Oporto suele ser multiple, de bordes geograficos, afecta generalmente una extremidad inferior
(95% de los casos) y con frecuencia se extiende a los gluteos y al térax. La malformacién venosa se manifiesta como venas laterales
andmalas que son prominentes por incompetencia valvular y por la alteracion frecuentemente asociada del sistema venoso profundo.
Hay hiperplasia linfatica en mas del 50%, que se asocia al linfedema y a macroquistes linfaticos
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Exploraciones

La ecografia doppler es el procedimiento utilizado de primera eleccion para diferenciar estas lesiones de malformaciones de alto flujo
como las malformaciones arterio-venosas. No es raro en las lesiones muy ectésicas la presencia de pequefias trombosis venosas
que pueden sobreinfectarse y expandirse rapidamente con dolor e inflamacion, y la presencia de flebolitos que se detectan con una
radiografia simple y son marcadores de las malformaciones venosas. Con esta técnica también podemos detectar cambios 6seos
(engrosamiento de la cortical, desmineralizacién u osteoporosis, imagenes liticas...).

Con mucha frecuencia ademas de la piel y tejido celular subcutaneo hay infiltracion muscular, esquelética y visceral.

La resonancia magnética es la técnica de eleccion para delimitar la lesion y valorar el grado de infiltracion. Asi en las grandes mal-
formaciones vasculares de las extremidades, ademas de un estudio con eco doppler y con resonancia magnética para delimitar la
lesién, seré preciso realizar una flebografia para apreciar las venas anémalas, asi como su drenaje en el sistema venoso profundo y
la integridad o no de este Ultimo para planificar el tratamiento.

En las malformaciones vasculares venosas o mixtas extensas se ha descrito una coagulacion intravascular localizada hasta en el
88% de los pacientes. Este trastorno en funcion de la gravedad puede producir hemorragias y trombosis en situacién basal y em-
peorar claramente con algunos tratamientos (inmovilizacién postquirdrgica, escleroterapia). Su estudio hace necesario realizar un
hemograma, tiempo de protrombina, fibrinégeno, dimero D y complejos solubles de fibrina.

Tratamiento

Las malformaciones venosas y combinadas de bajo flujo son tratadas mediante cirugia y distintos tipos de laseres con escasa eficacia
cuando se trata de grandes lesiones. La escleroterapia con microespuma de polidocanol (0.25-2%). Esta Ultima técnica ha demos-
trado ser un tratamiento eficaz con la ventaja de que se realiza de forma ambulatoria y sin anestesia (en los nifios con sedacién).

Las posibles dismetrias que puedan ocasionar estas malformaciones, deben ser en la medida de lo posible prevenidas y tratadas por
un traumatélogo. Por otro lado, es importante corregir las posibles alteraciones de la coagulacién y prevenir las complicaciones sistémi-
cas. Por ultimo destacar la importancia de colaborar con otras especialidades en el seguimiento y tratamiento de estos pacientes.
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e Enjolras O, Ciabrini D, Mazoyer E, et al. Extensive pure venous malformations in the upper or lower limb: a review of 27 cases.
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Paster N°20
SINDROME DE COWDEN

A. Ravella, M. Arumi?, J.A. Smandia
Departamento de Dermatologia y *Anatomia Patélogica. Hospital Dos de Maig. Barcelona

La enfermedad de Cowden descrita por Lloyd y Dennis en 1963, es una genodermatosis rara, caracterizada por hamartomas en
varios tejidos, que se transmite de forma autosémica dominante de penetrancia incompleta y expresividad variable. El gen PTEN
6 MMAC se localiza en el cromosoma 10q 22.23 y codifica una proteina con actividad tirosin quinasa, implicada en la inhibicién
del crecimiento celular, asi como en la regulacion de la migracion celular y en la induccion de la activacion de la cascada de las
proteinas quinasas.

Caso clinico

Muijer de 44 afios con multiples papulas de pequefio tamafio, de superficie queratésica en la cara, pabellones auriculares, hiper-
trofia de la mucosa oral y papulas verruciformes en manos. Entre su antecentes patélogicos destacan una tiroidectomia parcial por
bocio multinodular y una histerectomia total con anexectomia por adenocarcinoma de endometrio. Se realiza estudio genético y no
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se identifica la mutacién causante. Los estudios analiticos (hemograma y bioquimica) estan dentro de los parametros normales. El
examen histopatolégico de varias papulas faciales y de dorso de manos confirman el diagnéstico de triquilemomas y verrugas planas
“like”. Se diagnotica de enfermedad de Cowden y se revisa la clinica de dicho sindrome.

Comentario

El sindrome de Cowden (SC) es una genodermatosis autosémica dominante de penetrancia incompleta y expresividad variable. EI
gen supresor de tumores PTEN 6 MMACI se localiza en el cromosoma 10q 22.23, el 80% de los pacientes presentan mutaciones
en dicho gen, aunque no se descarta la presencia de otro gen implicado en el sindrome, ya que existen pacientes que cumplen los
criterios de la enfermedad y no se ha podido identificar la mutacién en dicho gen, como es el caso de la paciente que presentamos.
La mayoria de las personas con enfermedad de Cowden, en la piel desarrollan queratosis acrales y papulas de coloracion piel al-
rededor de los orificios faciales que corresponden a triquilemomas. Los papilomas orales son frecuentes y coalescen creando “un
empedrado”. Son mas frecuentes tumores benignos como lipomas, fibromas angiomas o neuromas. Las manifestaciones sistémicas
de SC son multiples (esqueléticas, tiroides, mamas, gastrointestinales y genitourinarias) Dichos pacientes tienen un riesgo aumentado
a padecer tumores benignos o malignos viscerales debido a lesiones hamartomatosas multiples derivadas de todas las lineas ger-
minales de origen ectodérmico, endodérmico y mesodérmico, en particular mama (30-50% de las mujeres), tiroides y endometrio.
Es un sindrome raro y la mayoria de las lesiones cutaneas suelen preceder al desarrollo de las manifestaciones internas, por lo que
dichos pacientes deberian seguirse de cerca, dado el riesgo a desarrollar neoplasias en edad relativamente joven. Se establecieron
en 1996 unos criterios para definir la enfermedad de Cowden, que fueron revisados en el afio 2000 segun el Consorcio Internacional
de sindrome de Cowden (Tabla).

Tabla. Criterios patognomanicos.

Lesiones mucocutaneas

Triquilemomas faciales multiples
Lesiones de mucosas
Queratosis acrales

Criterios mayores

Céncer de mama

Céncer de tiroides (especialmente cancer folicular tiroides)
Macrocefalia

Hamartomas de cerebelo

Criterios menores

Enfermedad tiroidea (adenoma, bocio)
Retraso mental

Pélipos intestinales

Enfermedad fibroquistica mamaria
Lipomas

Fibromas

Malformaciones ¢ tumores genitourinarios

Se confirma el diagndéstico si hay lesiones mucocutaneas Unicas con:
a) 6 6 méas papulas faciales con 3 0 mas confirmadas histolégicamente de triquilemomas
b) papulas faciales cutaneas y papilomatosis mucosa oral
¢) papilomatosis mucosa oral y queratosis acrales
d) 6 6 mas queratosis palmoplantares

0

- dos criterios mayores (uno debe incluir macrocefalia);

0

- un criterio mayor y tres de menores;

0

- cuatro criterios menores.
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PUSTULOSIS EROSIVA DEL CUERO CABELLUDO: TRATAMIENTO CON
CALCIPOTRIOL/DIPROPIONATO DE BETAMETASONA

L. Peramiquel, L. Puig, J. Dalmau, A. Teresa Vila, A. Alomar.
Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

La pustulosis erosiva del cuero cabelludo es una entidad poco frecuente descrita por Pye y cols en 1979[1]. Se caracteriza por afectar
a mujeres de raza blanca con edades superiores a los 70 afios. Clinicamente se inicia con la aparicion de pustulas, erosiones y cos-
tras en el cuero cabelludo que en meses 0 afios van progresando hasta inducir la aparicidon de amplias zonas de alopecia cicatricial.
Su etiologia es desconocida y el tratamiento mas eficaz son los corticoides topicos[2]. Aportamos un caso de pustulosis erosiva del
cuero cabelludo tratada con Daivobet®, obteniendo resolucién de las lesiones después de 1 mes de tratamiento.

Caso clinico

Mujer de 84 afios con una historia de alopecia cicatricial de unos 10 afios de evoluciéon acompafiada de areas hiperqueratésicas
durante los dos ultimos afios. Estas lesiones fueron orientadas como queratosis actinicas siendo tratadas con crioterapia en repeti-
das ocasiones. A pesar del tratamiento la area alopécica fue progresando y reapareciendo lesiones hiperqueratésicas, por lo que la
paciente fue remitida a nuestro centro.

A la exploracion fisica inicial observamos una area alopécica cicatricial, afectando ambas zonas parietales superiores. Acompafiando
esta area alopécica con lesiones hiperqueratésicas presentaba varias pustulas, erosiones y costras. Se realizaron cultivos microbio-
|6gicos sin evidenciar colonizacion bacteriana y una biopsia cutanea que mostré una pustula cérnea con erosion epidérmica focal
e inflamacién crénica en dermis.

Los hallazgos clinicos junto a los estudios microbioldgicos negativos y el examen histopatoldgico sugirieron el diagndéstico de pustu-
losis erosiva del cuero cabelludo iniciando tratamiento con Daivobet® en una aplicacién diaria. Después de 1 mes de tratamiento las
lesiones pustulosas y erosivas se resolvieron, suspendiéndose el tratamiento. Actualmente la paciente lleva 1 mes sin aplicar ningin
tratamiento permaneciendo libre de lesiones.

Comentario

La etiologia de la pustulosis erosiva del cuero cabelludo todavia es desconocida. A pesar de esto se cree que un factor predisponente
podria ser una exposicion solar prolongada con dafio actinico asociado que al sufrir un trauma local, éste pueda actuar como factor
precipitante del cuadro. Se considera que este trauma local puede preceder en afios al inicio de las lesiones y puede consistir en
contusiones, laceraciones, quemaduras solares, herpes zoster, radioterapia, implantes de fibras sintéticas, cirugia cutanea con injertos
0 colgajos, craniotomia o aplicacion de 5-fluorouracilo[3-4].

La paciente reportada presentaba una alopecia cicatricial de etiologia desconocida de larga evolucién, asociando un importante
dafio actinico en la zona afectada, esto junto a la repetida realizacién de crioterapia como tratamiento de las queratosis actinicas que
presentaba, pudo constituir el desencadenante para iniciar una pustulosis erosiva del cuero cabelludo.

Por lo que se refiere al manejo terapéutico de esta entidad se han propuesto diferentes posibilidades, como antibiéticos tépicos y
sistémicos o dapsona, habiéndose obtenido las mejores respuestas con corticoesteroides topicos de alta potencia. Debido al riesgo
de atrofia cutanea que conlleva la aplicaciéon de corticoesteroides de alta potencia, junto a la frequente atrofia que presentan estos
pacientes de forma basal, se han propuesto nuevos tratamientos como el calcipotriol[5] y el tacrolimus[6] con buenos resultados.
En nuestra pacientes utilizamos el combinado calcipotriol/dipropionato de betametasona (Daivobet®) utilizado en psoriasis, obte-
niendo la resolucién de las lesiones forma rapida y hasta la actualidad, sin que se haya producido recidiva de la dermatosis a los 3
meses de seguimiento.
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MUCINOSIS ERITEMATOSA RETICULAR (REM) CON TELANGIECTASIAS
ASOCIADA A TROMBOCITEMIA ESENCIAL

A. Ledn, M. Ginarte, J. Toribio
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario. Facultad de Medicina. Santiago de Compostela

Las mucinosis cutaneas incluyen un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por el depésito de mucina a nivel cuta-
neo[1]. Las diferentes formas de mucinosis pueden clasificarse siguiendo diferentes criterios: segln su presentacion clinica, se
dividen en formas localizadas y difusas; segun su etiopatogenia en primarias (metabdlicas) y secundarias (catabdlicas) y segun la
localizacion del depoésito de mucina en dérmicas y foliculares[2]. La mucinosis eritematosa reticular se trata de una forma primaria
difusa mucinosis de presentacion infrecuente.

Caso clinico

Recientemente atendimos en nuestro servicio a un varén de 48 afios de edad, que consultaba por una lesién asintomatica en cara
anterior de térax, de 3 afios de evolucién. Entre sus antecedentes tan solo destacaba una trombocitemia esencial a seguimiento en el
servicio de Hematologia desde hacia 3 afios, y no referia ninglin tratamiento farmacolégico habitual. A la exploracién dermatolégica
se objetivaba una lesién maculosa eritematosa reticulada, mal delimitada, levemente infiltrada en los bordes y con la presencia de
aisladas telangiectasias.

En el estudio histopatolégico se observaba una epidermis normal, con la presencia de una ligera separacién de los haces de coldgeno a
nivel dérmico, y un infiltrado perivascular y perifolicular leve. La tincién con azul alcian revel6 la presencia de mucina a nivel de dermis
superficial y media. Entre las pruebas complementarias presentaba una analitica sanguinea con: leucocitos 11.700 N/uL; hemoglobina
12,3 g/dL; plaquetas 625.000 N/uL; VSG 90 mm/h; ANA 1/40. Con los datos clinicos e histopatologicos disponibles, el paciente fue
diagnosticado de mucinosis eritematosa reticular iniciandose tratamiento con hidroxicloroquina via oral (100 mg/24h).

Comentario

La mucinosis eritematosa reticular fue descrita en 1974 por Steigleder[3] y se caracteriza por la presencia de lesiones maculosas reti-
culadas eritematosas a nivel de pecho y espalda, acompafiado de depdsitos de mucina a nivel dérmico. En cuanto a su etiopatogenia
se ha propuesto una produccién exagerada de mucina por parte de los fibroblastos de forma idiopatica o bien secundaria a diferentes
estimulos, como la exposicién a la luz ultravioleta[4], agentes viricos[5] o alteraciones autoinmunes. Si bien esta forma de mucinosis
no se asocia habitualmente a enfermedades sistémicas como en otras variantes[6], se han descrito casos aislados en pacientes con
alteraciones tiroideas, diabetes, lupus eritematoso discoide, artritis reumatoide, procesos neoplésicos[7] y hematolégicos (purpura
trombocitopénica, paraproteinemia monoclonal IgG kappa)[8, 9] Sin embargo hasta la fecha, no hemos podido encontrar casos de
mucinosis eritematosa reticular asociada a trombocitemia esencial como la presentada en nuestro paciente. Por otro lado, si bien
la presencia de dilatacion vascular a nivel de dermis superficial ha sido descrita entre los posibles hallazgos histopatolégicos en la
mucinosis eritematosa reticular[10] la aparicion de telangiectasias a nivel clinico es un hallazgo muy infrecuente, existiendo tan solo
en la literatura otro caso similar al nuestro con lesiones telangiectéasicas sobre una lesién de mucinosis eritematosa reticular[11].

Destacamos el caso reportado por tratarse de una forma inusual de mucinosis eritematosa reticular, tanto por la presencia de lesiones
con presencia de telangiectasias, como por su asociacion con un cuadro de trombocitemia esencial.
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