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1. LUPUS ERITEMATOSO NEONATAL.
A PROPOSITO DE UN CASO

C. Bahillo, O. Lépez-Barrantes, 1. Cervigén,
J.L. Martinez-Amo, L.M. Gallego, C. Pérez,
A.B. Gargallo, C. Schoendorff y D. Garcia Almagro

Servicio de Dermatologia. Hospital Virgen de la salud. Toledo.
Esparia.

Introduccion. El lupus eritematoso neonatal (LEN) es un tras-
torno causado por el paso transplacentario de anticuerpos ma-
ternos. El marcador serolégico mas frecuentemente asociado
con el LEN es el anticuerpo Ro/SS-A. Los anticuerpos La/SS-B
y U-RNP se encuentran en un menor nimero de casos. Sus
principales manifestaciones clinicas son cardiacas y dermatold-
gicas. Aproximadamente la mitad de los pacientes presentas
lesiones cutdneas al momento del nacimiento o a las pocas se-
manas de vida. El hallazgo mds comun consiste en una erup-
cién eritematosa, ligeramente descamativa, localizada
principalmente en la cara y dreas periorbitarias. También pue-
den afectarse, en orden decreciente, el cuero cabelludo, tronco,
extremidades, cuello y zonas de plieges. Este rash es fotosensi-
ble y presenta mejoria a lo largo de los primeros meses de vida.
La manifestacién cardiaca mds frecuentemente encontrada es el
bloqueo cardiaco completo, que tipicamente comienza intraute-
ro durante el segundo o tercer trimestre del embarazo, y una
vez establecido es irreversible. Con menor frcuencia, en estos
pacientes, se encuentran citopenias hematoldgicas y enferme-
dad hepatobiliar.

Caso clinico. Paciente, de un mes de edad, que fue traida a nues-
tra consulta por presentar una erupcion consistente en lesiones
eritematosas, levemente descamativas, distribuidas de forma pre-
ferente en frente, areas periorbitarias (signo del mapache) y pe-
riorales. El resto de la exploracion fue normal. En el momento
del nacimiento presentd trombocitopenia, anemia e ictericia. La
madre presentaba positividad en los anticuerpos SS-A, Sm y FR.
Los exdmenes hematoldgicos de la paciente fueron positivos para
ANA y antiSS-A. La biopsia de piel mostraba degenaracion hi-
drépica de la basal con infiltrado inflamatorio perianexial, com-
patible con el diagndstico de LEN. La IFD fue negativa. Las
lesiones mejoraron a lo largo de los siguientes meses con hidra-
tacién y fotoproteccion.

Conclusiones. El lupus neonatal es una enfermadad autoinmune
infrecuente. Los anticuerpos maternos estdn presentes en mas del
85 % de los casos, aunque s6lo aproximadamente el 1 % de las
mujeres que presentan estos anticuerpos tienen un hijo con lupus
neonatal. Aunque el mecanismo patégenico es desconocido, es
claro que los anticuerpos, por si solos, no pueden causar la enfer-
medad y que factores fetales contribuyen a ella.

2. LUPUS NEONATAL EN GEMELOS CON CLINICA
Y SEROLOGIA INUSUAL. ;EXISTEN DIFERENTES
FORMAS DE LN?

A.Az6n, S. Bel, C. Grau, J.M. Mascaré, M. Camprubi?
y J. Escribano®

Unidad de Dermatologia y Dpto. Pediatria. H. Sant Joan. Reus.
Tarragona. Espaiia.

Introduccion. El lupus neonatal (LN) es un sindrome inflamato-
rio del neonato, asociado al paso transplacentario de anticuerpos
anti Ro, anti La y anti RNP de una madre afecta de LES u otra
entidad autoinmune. Su presentacion en gemelos es muy rara y
mds aun la ausencia de los anticuerpos cldsicos del LN. Presenta-
mos el caso de un LN en gemelos, clinicamente atipico, con la
unica presencia de ANA a titulos altos tanto en la madre como en
los gemelos.

Caso clinico. Se nos consult6 por la aparicion de lesiones cutd-
neas de 1 mes de evolucién en 2 gemelos de ambos sexos y 2 me-
ses de vida. La clinica era similar en ambos aunque en el varén
era mucho mds acusada. Se trataba de lesiones algo hipocromas,
atréficas, de forma redondeada que afectaban al cuero cabelludo,
cara, cuello y parte alta de tronco. El varén presentaba ademds
afectacion hepatica con colostasis severa. Antecedentes persona-
les: embarazo bicorial, biamni6tico, exprematuros de 31 sema-
nas, parto por cesdrea por preeclamsia y enfermedad materna.
A la semana de vida, el varén presentd una pancitopénica grave y
hepatomegalia y su hermana una trombocitopenia que se autoli-
mitaron progresivamente. La madre, originaria de Senegal habia
sido diagnosticada 2 afios antes de un cuadro autoinmune no
filiado. Antes del embarazo habia seguido tratamiento con
griseofulvina por una tinea corporis y capitis extensa, que se sus-
pendio6 al conocer su embarazo. Durante el mismo, destacaron
unos ANA de 1/5120 positivos en patrén moteado, factor reuma-
toide positivo y banda monoclonal IgM, con determinaciones
repetidamente negativas de anti-Ro, anti-La y anti-RNP. Las se-
rologias de los dos gemelos al nacer mostraron titulos altos de
anticuerpos DNA positivos a patrén moteado, pero con negativi-
dad repetidamente comprobada para anti Ro, anti-La y anti-RNP
al igual que la madre. La biopsia cutdnea con IFD del varén fue
diagndstica de Lupus eritematoso. Clinica y electrocardiografi-
camente se descartd la presencia de bloqueo cardiaco. Con trata-
miento, los problemas hepéticos y hematoldgicos se normalizaron
en pocos meses. Los ANA se negativizaron en menos de 1 afio.
Las lesiones cutdneas curaron dejando extensa acromia, de la
cual hasta hoy aun quedan ciertas areas.

Comentario. Este caso nos parece excepcional por varios aspec-
tos: 1. presentacion gemelar de un LN, 2. clinica atipica en refe-
rencia a lo descrito en la literatura, 3. ausencia de los anticuerpos
tipicos del LN y presencia de ANA a titulos altos en madre e hi-
jos, 4. pocos casos similares en la literatura. En vista de lo descri-
to en la literatura seria posible que, al igual que en los adultos,
existieran mds subtipos de LN.
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3. LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO INFANTIL

E. Sanchez-Largo Uceda, R. Valverde Garrido, A. Segurado
Rodriguez y A. Guerra-Tapia

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

Fundamentos. El lupus eritematoso cutdneo durante el periodo
neonatal estd relacionado con la produccién de autoanticuerpos
maternos en el contexto de un lupus neonatal, pero las manifesta-
ciones cutdneas del lupus pueden aparecer al margen de este sin-
drome asociadas o no a un lupus eritematoso sistémico.

Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de 7 meses de edad
sin antecedentes personales ni familiares de interés que consulta
en el servicio de urgencias por lesiones cutdneas maculosas, eri-
tematosas ovaladas discretamente edematosas en su periferia de
aproximadamente 15 dias de evolucién. Dichas lesiones se loca-
lizaban en mejillas, frente y 16bulos auriculares coincidiendo su
aparicion con una exposicion solar. Presentaba el antecedente de
lesiones similares en las semanas previas localizadas en abdo-
men y ceja que se resolvieron con corticoterapia tépica dejando
una discreta hiperpigmentacion residual sin cicatriz. Se realiz6
una primera biopsia cutdnea con el diagnéstico histolégico de
erupcién polimorfa luminica. Dada la discordancia clinico-pato-
l6gica se realiz6 una segunda biopsia que confirmé la sospecha
clinica de lupus eritematoso cutdneo. Se realiz6 un estudio de
autoimunidad completo tanto a la madre como al nifio sin que se
objetivaran hallazgos patoldgicos significativos.

Discusion. Las lesiones cutdneas presentes en el sindrome del
lupus neonatal suelen aparecer desde el nacimiento o bien en los
primeros 6 meses de vida. Se localizan preferentemente en la ex-
tremidad cefélica y se resuelven sin dejar cicatriz o con una mi-
nima atrofia. Aparecen tipicamente en hijos de madres
diagnosticadas de lupus eritematoso sistémico, pero pueden apa-
recer en el contexto de otras entidades como el sindrome de Sjo-
gren, enfermedades reumatoldgicas, Raynaud... o bien madres
asintomdticas con antiRo/SSA, anti La/SSB o anti RNP positi-
vos. En nuestro caso presentamos un nifio con lupus eritematoso
infantil precoz que requiri6 de un diagndstico diferencial con el
lupus neonatal dado el tiempo de aparicién de las lesiones.

4. ;LUPUS ERITEMATOSO
ESCLERODERMIFORME LINEAL O
COEXISTENCIA DE DOS ENFERMEDADES
AUTOINMUNITARIAS?

J. Ferrando, J.M. Mascar6-Galy, M. Julia, E. Navarra,
R. Grimalt y C. Herrero

Hospital Clinic i Provincial de Barcelona. Esparia.

Caso clinico y resultados. Presentamos una paciente de 24 afios
de edad con una lesion lineal de aspecto esclerdtico y pigmenta-
da con bordes eritematosos, que afectaba su extremidad superior
derecha, espalda y region pectoral derecha. La lesion se inicié en
la adolescencia a los 13 afios y presentd un crecimiento lento
pero progresivo, con ocasional vesiculacién en relacién con la
exposicion solar. En el examen histopatolégico se hallaron datos
sugestivos de lupus eritematoso (LE) y esclerodermia en la mis-
ma pieza histoldgica. La inmunofluorescencia directa fue negati-
va, as{ como los resultados serolégicos para enfermedades
autoinmunes. No se hallaron alteraciones en el hemograma, VSG
y bioquimica bdsica practicados.

Discusion y conclusion. La presentacion concurrente de formas
localizadas de LE y esclerodermia es muy infrecuente. Ambas
patologias pertenecen a las llamadas enfermedades autoinmunes
del tejido conectivo y probablemente compartan un trasfondo ge-
nético. Sin embargo, la interaccidén entre los factores genéticos y
ambientales es lo que parece determinar el tipo de enfermedad.

En conclusién, nuestra paciente presenta una rara forma de en-

fermedad cutdnea que, al igual que en la enfermedad mixta del

tejido conectivo y otros sindromes de solapamiento de enferme-

dades sistémicas, comparte hallazgos clinico-histopatolégicos

propios de dos entidades autoinmunes distintas. Se realiza una

revision sistemadtica de la literatura y se discute la relacién entre

ambas patologias.

Bibliografia

1. Umbert P, Winkelmann RK. Concurrent localized scleroder-
ma and discoid lupus erythematosus. Cutaneous ‘mixed’ or
‘overlap’ syndrome. Arch Dermatol. 1978;114(10):1473-8.

2. Marzano AV, Tanzi C, Caputo R, Alessi E. Sclerodermic linear
lupus panniculitis: report of two cases. Dermatology. 2005;
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5. UN CASO DE DERMATOMIOSITIS INFANTIL

F.J. Martin Gutiérrez, C. Begines Cabeza, J. Escudero Ordéiiez,
M.L. Martinez Barranca y J. Rojo Garcia

Hospital Universitario de Valme. Sevilla. Espaiia.

La dermatomiosis una enfermedad inflamatoria poco frecuente,
que afecta a la piel y al musculo esquelético. Presenta un pico de
incidencia en la infancia y otro en la edad adulta. Las manifesta-
ciones cutdneas de la dermatomiositis son casi patognoménicas,
en especial el eritema maculopapuloso sobre las prominencias
dseas de nudillos, codos y rodillas, o papulas de Gottron. Tam-
bién es caracteristico el eritema violdceo periocular. Presentamos
el caso de una nifia que consulté por lesiones cutdneas como las
descritas anteriormente, debilidad muscular y pérdida de peso.
En los andlisis se observé aumento importante de las enzimas
musculares. Se instaurd tratamiento con corticoides orales, sien-
do la respuesta satisfactoria.

6. MORFEA PROFUNDA TRAS VACUNACION

J. Suarez, 1. Feliciano, S. Dorta, J. Ruiz, R. Fernandez de Misa
y B. Lépez

Seccion de Dermatologia. Hospital Universitario Nuestra Sefiora
de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife. Espaiia.

Una nifia de 2 aflos de edad nos fue enviada desde el Servicio de
Traumatologia para valoracién de lesiones cutdneas en el muslo
y pierna izquierdos, que aparecieron después de recibir mediante
inyeccidn intramuscular la vacuna triple virica contra el saram-
pidn, rubéola y parotiditis (MSD®) Las lesiones son asintomati-
cas y no hay afectacién del estado general. Presentd también una
reaccion inflamatoria local intensa tras vacuna contra el Haemo-
philus influenza tipo b INFARIX HIB®). El resto de anteceden-
tes personales y familiares no tienen interés clinico. A lo
exploracién se observa, bajo una zona ligeramente hiperpigmen-
tada, endurecimiento de la piel y el paniculo adiposo afectando a
la regién anterior y externa del muslo izquierdo y la pierna alcan-
zando el tobillo. El estudio histopatolégico demuestra intensa
fibroesclerosis dérmica, tipo morfea y lesiones de miopatia infla-
matoria inespecifica El recto femoral lateral del muslo izquierdo
parece mds adelgazado en la ecografia y la RMN. Los estudios
de laboratorio fueron normales o negativos. Recibi6 tratamiento
con esteroides sistémicos en pauta descendente durante 4,5 me-
ses, con mejorfa parcial de las lesiones. La paciente ha permane-
cido en seguimiento sin tratamiento y dos afios después ha
desarrollado una nueva placa de morfea a nivel abdominal, tras
un traumatismo, que ha sido vista en otro hospital. La morfea
profunda es una variante rara de morfea que afectan piel y tejido
celular subcutdneo e incluso fascia y muisculo. Se han descrito
placas morfeiformes después de inyecciones de vitamina K, pen-
tazocina, progestina, vitamina B12, esteroides e inmunoterapia
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para melanoma y tras recibir vacuna del tetdnos y del Virus de

Hepatitis B. La morfea profunda después de vacunacion es extre-

madamente rara en la infancia. Presentamos, los hallazgos clini-

cos e histopatoldgicos de nuestra paciente, que desarrollé una

morfea profunda tras vacunacién y una nueva placa de morfea en

el abdomen tras un pequefio traumatismo, dos afios después, sin

recibir nuevas vacunas o inyecciones. Discutiremos sobre las si-

guientes cuestiones sobre las que agradeceremos la opinién de la

audiencia:

» (Existe riesgo de desarrollar enfermedad sistémica?

» (Existe riesgo de desarrollar una morfea generalizada?

¢ (Cual es el mejor tratamiento para estos pacientes?

¢ (Podemos seguirla vacunando?

Bibliografia

1. Presse Med. 2000;29:1046. [Localized scleroderma after he-
patitis B vaccination].

2. Drago F, Rampini P, Lugani C, Rebora A. Generalized mor-
phoea after antitetanus vaccination. Clin Exp Dermatol.
1998;23:142.

7. HISTIOCITOSIS CUTANEA NON-LANGERHANS
NEONATAL

M.C. Sudrez Marrero, E. Jorquera Barquero,
J.J. Borrero Martin? y J. Conde Garcia?

Unidad de Dermatologia y “Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva. Espaiia.

Introduccion. Las histiocitosis cutdneas sin células de Langer-
hans en la infancia son raras, describiéndose clasicamente di-
versas entidades clinicas. Sin embargo, no todos los casos se
ajustan a las caracteristicas clinico-patolégicas de las varieda-
des descritas.
Caso clinico. Paciente varén de 1 mes de edad que presenta le-
siones cutdneas papulares, rosadas, en tronco y raiz de extremi-
dades y lesiones anulares, algunas de gran tamaiio, induradas, de
bordes sobreelevados y de color rojo oscuro, asintomdticas. El
estado general del neonato es bueno y no presenta ningin otro
sintoma. Desde entonces, el paciente ha mantenido presencia de
ambos tipos de lesiones, que cursan en brotes con autoinvolucién
espontanea, por todo el tegumento cutdneo, en nimero variable y
siempre asintomadticas, Tras mds de 6 afios de seguimiento, no
hemos observado en ninglin momento lesiones mucosas ni sinto-
matologia general asociada. En las revisiones pedidtricas no se
han detectado hallazgos significativos y no ha presentado evi-
dencia de afectacién ésea ni de otros érganos en los estudios de
imagen, gammagréficos y analiticos. El estudio anatomopatol6-
gico muestra un infiltrado histiocitario dérmico de células de ha-
bito e inmunofenotipo histiocitario, con reactividad para
CD68 pero sin positividad para proteina S100; el estudio ultraes-
tructural muestra la presencia de células de estirpe histiocitica y
negatividad para corptsculos de Birbeck.
Discusion. Se presenta un caso de histiocitosis sin células de
Langerhans, con lesiones cutdneas peculiares, de presentacién en
periodo neonatal y que hasta el momento y tras mds de 6 afios de
seguimiento no ha presentado evidencia de afectacion sistémica.
El curso clinico prolongado aunque benigno, la morfologia de las
lesiones y la edad de presentacion del cuadro, hacen dificil en-
cuadrarlo inequivocamente en una entidad clinica concreta, apo-
yando el concepto de que las histiocitosis non-Langerhans
constituyen un espectro clinico.
Bibliografia
1. Sidwell RU, Francis N, Slater DN et al. Is disseminated juve-
nile xantogranulomatosis benign cephalic histiocytosis? Pe-
diatr Dermatol. 2005;22(1):40-3.
2. Seward JL, Malone JC, Callen JP. Generalized eruptive histio-
cytosis. J Am Acad Dermatol. 2004;50(1):116-20.

8. RETICULOHISTIOCITOSIS CON GENITA
AUTOINVOLUTIVA: PRESENTACION DE 3 CASOS

L. Pastor Jané?, A. Villanueva Guardia®, A. Fuertes Présper?,
A. Jiménez Martinez?, A. Marquina Vila? y P. Zaballos Diego®

Servicio de “Dermatologia y YAnatomia Patolégica. Hospital
Universitario Dr. Peset. Valencia. Servicio de Dermatologia.
Hospital Sant Pau i Santa Tecla. Tarragona. Espaiia.

Introduccion. La reticulohistiocitosis congénita autoinvolutiva
(CSHRH) es una variedad de histiocitosis de células de Langer-
hans. Aparece en el nacimiento o en el periodo neonatal con le-
siones cutdneas polimorfas (papulas, nédulos, vesiculas) que
involucionan en semanas o meses.
Casos clinicos. Presentamos 3 recién nacidos, 2 nifias y un nifio,
con lesiones cutdneas polimorfas (papulas, nédulos y erosiones)
que involucionaron pocas semanas después del nacimiento. Se
confirm¢ el diagnéstico de CSHRH mediante inmunohistoqui-
mica con S-100 y CD-1ay en el primer caso se realiz6 estudio de
microscopia electronica. No se evidenci6 afectacion sistémica ni
en el momento del diagnéstico ni durante el seguimiento poste-
rior (5 afios, 1 afio y 4 meses, respectivamente).
Discusion. La CSHRH debe tenerse siempre presente en el diag-
nostico diferencial de las erupciones cutdneas del recién nacido.
Las formas papulares pueden semejar una enfermedad de Lette-
rer-Siwe, distinguiéndose de ésta por la ausencia de afectacion
sistémica. Las formas nodulares plantean el diagnéstico diferen-
cial con una hemangiomatosis neonatal, leucemia congénita o
eritropoyesis dérmica. En las formas vesiculo-pustulosas deben
descartarse, ademas de etiologias infecciosas, un eritema téxico
neonatal, foliculitis eosinofilica pustulosa, melanosis pustulosa
neonatal y acropustulosis infantil. En la histologia se observa una
proliferacion de histiocitos en la dermis papilar con epidermotro-
pismo, positivos para S-100 y CD-1a en la inmunohistoquimica.
Puede confirmarse por microscopia electrénica, siendo muy ca-
racteristica la coexistencia de granulos de Birbeck y cuerpos la-
minados en la misma célula, a diferencia de la enfermedad de
Letterer-Siwe. Debido al importante solapamiento con otras for-
mas de histiocitosis debe realizarse un estudio de extensién que
incluye: hemograma, bioquimica con funcién hepatica, radiogra-
fias de torax, craneo, y huesos largos, ecografia abdominal y
biopsia de médula dsea. Es imprescindible un seguimiento a lar-
go plazo por el riesgo de afectacion sistémica (pulmonar, ésea,
ocular, hematoldégica), incluso varios afios después del diagnésti-
co. Por tanto, hay que ser cautelosos al valorar el prondstico. Al-
gunos autores consideran que se trata de una enfermedad
infradiagnosticada debido a la rdpida resolucién de las lesiones
cutdneas.
Bibliografia
1. Weiss T, Weber L, Scharffetter-Kochanek K, Weiss J. Solitary
cutaneous dendritic cell tumor in a child: Role of dendritic
cell markers for the diagnosis of skin Langerhans cell histio-
cytosis. J Am Acad Dermatol. 2005;53:838-44.
2. Ricart J, Jiménez A, Marquina A, Villanueva A. Congenital
self-healing reticulohistiocitosis: report of a case and review
of the literature. Acta Padiatr. 2003;92:426-9.

9. XANTOGRANULOMA JUVENIL SISTEMICO

V. Garcia-Patos, R. Bartralot, J. Mollet, P. Huguet?, A. Lacaya?®
y A. Castells

Servicios de Dermatologia, “Anatomia Patologica y Radiologia
Infantil. H.U. Vall d’Hebron. Barcelona. Esparia.

Introduccion. El xantogranuloma juvenil (XGJ) es la histocitosis
no X mads frecuente en la edad infantil; generalmente se mani-
fiesta como una lesién solitaria que no se acompafia de manifes-
taciones extracutdneas.
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Caso clinico. Varén controlado en nuestro servicio desde los
3 meses de edad por la aparicién eruptiva de una docena de papu-
las y nédulos en cuero cabelludo, cara, tronco y zona proximal
de las extremidades. Las lesiones aumentaron progresivamente
en ndmero (hasta 26 lesiones) y tamafio (hasta los 24 mm algu-
nas de ellas) y el color eritematoso inicial se torn6 amarillento y
pardusco. En biopsias repetidas se observé una proliferacién
dermo-hipodérmica, infiltrativa, densa, de aspecto polimorfo
constituida por células fusiformes, células mononucleraes y muy
escasas células gigantes multinucleadas sin el aspecto tipico de
célula de Touton. Las células fusiformes eran CD68 y vimenti-
na+y S-100 y CD1a negativas. En examen oftalmolégico fue
normal, pero en las exploraciones de imagen se observaron mas
de 25 nédulos de hasta 4 cm de didmetro en pulmén, mediastino,
rifiones, pancreas y SNC. Recibi6 tratamiento con vinblastina y
prednisona e hipolipemiantes (por hipercolesterolemia oca-
sional). Tras 4 afios de seguimiento continua sin sintomatologia
sistémica y las lesiones cutdneas y viscerales tienden a involucio-
nar.
Comentario. Este caso ilustra la evolucién de un caso excepcio-
nal clinica e histopatolégicamente de XGJ sistémico. No existe
consenso sobre la actitud terapéutica en estos pacientes.
Bibliografia
1. Dehner LP. Juvenile xanthogranulomas in the first two deca-
des of life. Am J Surg Pathol. 2003;27:579-93.
2. Cauro F, Houtteville JP, Mesnil JL, Guarnieri J. Localisations
cérébelleuse, pulmonaires et cutanées d’un xanthogranolome
juvenile. Ann Dermatol Venereol. 2002;129:307-10.

10. TUMORES FIBROHISTIOCITICOS )
DE MALIGNIDAD INTERMEDIA: PRESENTACION
DE 2 CASOS PEDIATRICOS

M. Campos Dominguez, C. Silvente San Nicasio, V.M. Leis
Dosil, P. de la Cueva Dobao, M. Gimeno Aranguez?
y J.M. Hernanz Hermosa

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital
General Universitario Gregorio Maranoén. Madrid. Espana.

Introduccion. Presentamos dos casos de tumores fibrohistiociti-
cos de malignidad intermedia en la edad pediatrica. Estos tumo-
res suponen un gran reto diagndstico tanto para el clinico como
para el patdlogo.

Caso 1. Una nifia de 10 afios acudi6 a la consulta con un nédulo
epigdstrico de 2,5 cm de didmetro que habia crecido en los ulti-
mos 6 meses. La lesion era un nédulo indoloro solitario, firme,
de superficie levemente eritematosa. El estudio histopatolégico
mostré un tumor predominantemente subcutdneo, con afectacién
focal de la dermis. Tenfa un patrén de crecimiento plexiforme y
dos componentes celulares principales: fasciculos de células fu-
siformes semejantes a fibroblastos y nédulos de diferentes tama-
flos de células semejantes a histiocitos. La proliferacion
multinodular estaba poco circunscrita. La atipia era leve y no se
veia necrosis. Mediante inmunohistoquimica se vio que ambos
tipos celulares se tefifan positivamente para CD68 y vimentina.
Las células fusocelulares expresaban focalmente actina de
musculo liso. El tumor era negativo para la proteina S100, el fac-
tor XIIla, CD34 y HMB-45. Se realiz6 el diagnéstico de tumor
fibrohistiocitico plexiforme. Se hizo un TAC para detectar posi-
bles metéstasis pulmonares o linfaticas, que fue negativo. No ha
habido ningun signo de recidiva local o metastasis en 10 meses
de seguimiento.

Caso 2. Una nifia de 6 afios acudié a la consulta con una lesién
abdominal de lento crecimiento. La lesion era una placa asinto-
matica ovalada del color de la piel que media 2,0 X 1,0 cm. La
lesion se extirpd quirdrgicamente con margenes amplios. El estu-
dio histopatolégico revel6 una proliferacion en la dermis profun-

da que se extendia al tejido adiposo subcutdneo. Existian células
fusiformes semejantes a fibroblastos y células gigantes. Habia
espacios sinusoidales rodeados por las células fusiformes y gi-
gantes. La inmunohistoquimica demostré una expresiéon de
CD34 por el componente fibrobléstico. Se diagnosticé de fibro-
blastoma de células gigantes. En un seguimiento postoperatorio
de 6 meses no se registraron recurrencias locales.
Discusion. Los tumores fibrohistiociticos de malignidad inter-
media comprenden un grupo de neoplasias mesenquimales ca-
racterizadas por frecuentes recidivas pero solo raramente
metdstasis linfaticas y pulmonares. El tumor fibrohistiocitico
plexiforme (TFP) es una rara neoplasia de tejidos blandos de ni-
fios y adultos jévenes. Es mds frecuente en mujeres y en miem-
bros superiores. Clinicamente se presenta como un nédulo
solitario asintomdtico de crecimiento lento que mide unos pocos
centimetros. Las recidivas locales se observan en hasta un tercio
de los casos de TFP pero las metdstasis son excepcionales. El
prondstico depende de la amplitud de la reseccion. El fibroblas-
toma de células gigantes se considera la variante juvenil del der-
matofibrosarcoma protuberans. Es mds frecuente en el sexo
masculino. La espalda, la pared abdominal y los muslos son los
sitios predilectos de este tumor. La recidiva local es frecuente por
extirpacion incompleta pero no se han descrito metastasis. En
conclusion, los clinicos deben tener en cuenta la existencia de
este grupo de tumores. La extirpacion local amplia y un largo
seguimiento son los pilares del tratamiento.
Bibliografia
1. Billings SD, Folpe AL. Cutaneous and subcutaneous fibrohis-
tiocytic tumors of intermediate malignancy: an update. Am J
Dermatopathol. 2004;26:141-55.
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11. DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
EN LA INFANCIA

B. Llombart?, O. Sanmartin?, C. Requena?,

J.A. Lopez-Guerrero®, R. Botella-Estrada?, E. Nagore?,

C. Monteagudo®, E. Jorddd, F. Herrero®, C. Serra-Guillén?

y C. Guillén?

aServicios de Dermatologia y ?Biologia Molecular. Fundacion
Instituto Valenciano de Oncologica. Valencia. “Servicio

de Patologia. Universidad de Valencia. Valencia. 4Servicio

de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario. Valencia. Esparia.

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFS) es un tumor de malig-
nidad intermedia, con un potencial limitado para producir metas-
tasis, pero una gran tendencia a la recidiva local. E1 DFS presenta
una baja incidencia en la infancia. La proporcién de casos pedia-
tricos en las series publicadas de DFS varia entre un 6-20 %. No
obstante, la frecuencia del DFS en la infancia esté posiblemente
subestimada, porque en muchas ocasiones la lesién inicial pasa
inadvertida, y el lento crecimiento del tumor hace que se diagnos-
tiquen afios después, en la edad adulta. El DFS presenta una trans-
locacién especifica que produce una fusion del gen del coldgeno
tipo I alpha (COL1A1), en el cromosoma 17q, con el gen de la
cadena beta del factor de crecimiento derivado de las plaquetas
(PDGFB), en el cromosoma 22q. En los genes de fusion, se pue-
den ver implicados varios exones del gen COL1A1 con el exon
2 del gen PDGFB y puede ser detectado por multiplex RT-PCR.
De una serie retrospectiva de 65 casos de DFS, encontramos 3 ca-
sos diagnosticados en edades pediatricas (12-16) y 5 casos mds de
inicio en la infancia (12 %). Se valoran pardmetros clinicopatol6-
gicos, inmunohistoquimicos y moleculares de estos casos. Seis
mujeres y 2 varones. 4 se localizan en cabeza-cuello, 2 en tronco
y 2 en extremidad inferior. La media del tamafio tumoral es de
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3 cm (1-5 cm). Estadio tumoral: 5 Ia y 3 Ib (afectaciéon muscular).
Tratamiento: 2 cirugia convencional, 5 cirugia de Mohs diferida,
1 caso con tratamiento neoadyuvante con Imatinib. Todos los ca-
sos se trataban de DFS cldsicos, excepto un caso de fibroblastoma
de células gigantes. Inmunohistoquimicamente todos expresaban
CD34. Se obtuvo ARN de buena calidad para realizar los estudios
de biologia molecular en 4 casos, de los cuales se obtuvo la pre-
sencia del gen de fusién del COL1A1-PDGFB en 2 casos, siendo
negativa en los otros 2 casos. Se revisan las caracteristicas clini-
cas, histolégicas y moleculares en la poblacién pedidtrica, asi
como las opciones de tratamiento.

12. NEVO DE SPITZ: COMPARAC]()N DE LOS
RASGOS CLINICOS E HISTOPATOLOGICOS
ENTRE NINOS Y ADULTOS

C. Requena, L. Requena?, J.A. Lopez-Guerrero®, B. Llombart,
E. Nagore, O. Sanmartin, R. Botella y C. Guillén

Servicio de Dermatologia. “Unidad de Biologia Molecular. Instituto
Valenciano de Oncologia. Valencia. Servicio de Dermatologia.
bFundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espaia.

El nevo de Spitz es un nevo melanocitico poco frecuente, habi-
tualmente adquirido, compuesto por células epitelioides y/o fusi-
formes. Su importancia radica en el hecho de que en algunos
casos es muy dificil diferenciarlo del melanoma. Para estudiar los
rasgos clinicos e histopatolégicos de este nevo hemos revisado
una serie de 349 nevos de Spitz, de los cuales 140 correspondian
a pacientes menores de 15 afios. Los pardmetros clinicos recogi-
dos fueron: edad, sexo, localizacion y diagndstico clinico, mien-
tras que los rasgos anatomopatolégicos estudiados fueron el tipo
histolégico y citolégico, asi como la presencia o no de madura-
cidén, extension pagetoide, hiperplasia epidérmica, cuerpos de Ka-
mino, telangiectasias, melanina, desmoplasia, hialinizacion,
infiltrado inflamatorio y mitosis. En la mayoria de los pardmetros
estudiados no encontramos diferencias estadisticamente signifi-
cativas entre el grupo infantil y el de los adultos, salvo en cuanto
a la distribucion por sexos que fue de 1 a 1 en la edad pediétrica,
mientras que en el resto de grupos de edad predominé claramente
el sexo femenino. La localizacidn predominante fueron las extre-
midades inferiores, igual que en losadultos. Sin embargo llamo la
atencién que la frecuencia de asentamiento del nevo de Spitz en
cabeza y cuello fue muy superior en la edad infantil que en los
adultos. En cuanto al tipo histolégico predominante fue el com-
puesto, igual que en los adultos, mientras que el tipo celular pre-
dominante fue el de células fusiformes. En este sentido,
encontramos que el porcentaje de nevos de Spitz con predominio
de células epitelioides fue inferior en el grupo infantil que en el
grupo adulto, en contra de la idea mas reflejada en la literatura.

13. DESPIGMENTACION PROGRESIVA DE UN
NEVUS CONGENITO GIGANTE DESMOPLASICO

J.M. Martin, V. Alonso, D. Ramén, C. Monteagudo?, I. Molina,
G. Villalén, L. Calduch y E. Jorda

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital
Clinico Universitario. Valencia. Espana.

Fundamento. El nevus desmoplasico alopécico e hipopigmenta-
do (DHHN) es una variante excepcional de nevus melanocitico
congénito gigante, que representa menos de un 3 % de los nevus
gigantes. Se caracteriza clinicamente por poseer una consistencia
marcadamente indurada, una superficie alopécica y por experi-
mentar una progresiva hipopigmentacién. Asi mismo, se aprecia
una considerable desmoplasia en el estudio histoldgico.
Material y métodos. El estudio incluye los hallazgos clinicos e
histolégicos de una paciente afectada por un DHHN, comple-
mentado con una revision bibliografica.

Resultados. Un DHHN sufrié una despigmentacion progresiva

asociada con la pérdida de su consistencia lefiosa. Se enfatiza la

pérdida de la induracién como un posible marcador de involu-

cién espontanea en esta variedad de nevus melanocitico congéni-

to gigante.

Discusion. E1 DHHN es una variedad extremadamente rara de

nevus melanocitico congénito gigante, de consistencia lefiosa,

alopécico y progresivamente hipopigmentado, que se caracteriza

histolégicamente por una intensa fibrosis dérmica. Biol6gica-

mente, se ha relacionado con una mayor tendencia a la involu-

cién espontdnea y a un menor riesgo de transformacién maligna.

La pérdida de la induracion parece ser el principal marcador para

la desaparicién de estos nevus.

Bibliografia

1. Ruiz-Maldonado R, Orozco-Covarrubias L, Ridaura-Sanz C,
et al. Desmoplastic hairless hypopigmented naevus: a variant
of giant congenital melanocytic naevus. Br J Dermatol.
2003;148:1253-7.

2. Bushby SA, Rajan NJ, Shedade SA. Spontaneous resolution
of a giant melanocytic naevus involving a desmoplastic pro-
cess. Br J Dermatol. 2005;153(Suppl 1):13-9.

14. NEVUS MELANOCITICO CONGENITO
GIGANTE, REVISION DIAGNOSTICA
Y TERAPEUTICA EN UNA SERIE DE 22 PACIENTES

M. Yébenes Marsal, A. Vicente Villa?, V. Garcia-Patos Brionesb,
J. Mollet Sénchezb, R. Bartralot Soler?, D. Bidet® y A. Gonzélez
Ensenat?®

Servicio de Dermatologia. IMAS. Hospital del Mar. “Servicio

de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu. bServicio

de Dermatologia. Hospital de Vall d’Hebron. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. Los nevus melanociticos congénitos son prolifera-
ciones melanocitarias benignas presentes en el momento del na-
cimiento. Su incidencia es de aproximadamente 1 por cada
20.000 a 50.000 nacimientos. Suelen localizarse, por orden de
frecuencia en la zona posterior del tronco, cara, cuero cabelludo
y extremidades. Con frecuencia se acompafian de mdltiples le-
siones satélite en nimero y localizacién variables. Si bien existe
un cierto grado de controversia, se considera que el riesgo para
desarrollar un melanoma maligno oscila entre un 1 y un 31 %.
Aproximadamente una cuarta parte de los pacientes con nevus
melanociticos congénitos gigantes presentan melanosis en SNC
(melanosis neurocutanea).

Objetivo. Se presenta la experiencia clinica, evolutiva y terapéu-
tica de una serie de 22 nifios con nevus melanociticos congénitos
gigantes, observados durante el periodo de 1993 al 2005.
Métodos. Siguiendo un protocolo sistematizado revisan las ca-
racteristicas clinicas de las lesiones: superficie corporal afectada,
presencia de lesiones satélite, el nimero y tipo de intervenciones
quirdrgicas (colocacion de expansores tisulares), las exploracio-
nes complementarias realizadas (TAC, RMN, ECG, fondo de
0jo) y su rentabilidad, el riesgo relativo a desarrollar un melano-
ma maligno, y su potencial asociacién con sintomatologfa neuro-
16gica y/o oftalmoldgica.

Resultados. En todos los casos, la superficie corporal afecta era
superior al 10 % en el momento de la evaluacién. Todos los ni-
fios, excepto 3 (13,6 %), presentaban lesiones satélite en un nu-
mero superior a 20 (86 %). E1 91 % habian sido sometidos a
alguna intervencion quirtrgica, y en 6 de los casos (27 %) se ha-
bian colocado expansores tisulares. En cuanto a la realizacién de
exploraciones complementarias, al 100 % de los pacientes se les
habia realizado una RMN con galodinio, demostrdndose afecta-
cién del SNC en 6 casos. Dos pacientes han desarrollado mela-
noma y un dnico paciente presenta afectacién ocular en forma de
pigmentacion retiniana.

Actas Dermosifiliogr. 2010;101 Esp. Territoriales/Grupos de Trabajo 2:99-168 105



Restmenes de las Comunicaciones de los Grupos de Trabajo de Pediatria

Conclusion. Los datos obtenidos obligan a plantear una estrate-
gia clinico-terapéutica consensuada y precoz, con el objetivo de
evitar un gran niimero de intervenciones quirtrgicas y/o explora-
ciones complementarias con la consiguiente morbi-mortalidad
asociada en pacientes de tan corta edad, con lesiones cuyo pro-
ndstico sigue siendo objeto de controversia.
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15. UTILIDAD DE LA DERMATOSCOPIA EN EL
DIAGNOSTICO DE MELANOMA INFANTIL

P. Zaballos?, S. Puigb, G. Argenziano¢, J. Paloub, A. Marghoobd
y J. Malvehy®.

aServicio de Dermatologia. Hospital Sant Pau i Santa Tecla.
Tarragona. bServicio de Dermatologia. Hospital Clinic

de Barcelona. Esparia. ¢Servicio de Dermatologia. Segunda
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Fundamento. El melanoma infantil es un proceso poco frecuente
que representa tan sélo el 3 % de los tumores malignos en la in-
fancia y el 2 % del total de los melanomas. El espesor tumoral
sigue siendo el factor prondstico mas importante y por ello el
diagndstico precoz del melanoma infantil es de vital importan-
cia. La dermatoscopia es una técnica diagndstica no invasiva que
ha demostrado mejorar el diagndstico de melanoma en pacientes
adultos.
Casos clinicos. Se presentardn varios casos de melanoma infantil
en los que la dermatoscopia fue fundamental en la sospecha o en
el diagndstico clinico del melanoma infantil. También se comu-
nicaran casos en los que el diagndstico de melanoma se sospechd
ante los cambios dermatoscdpicos de lesiones melanociticas que
no presentaban criterios claros de melanoma.
Discusion. La dermatoscopia o microscopia de epiluminiscencia
es una técnica diagnostica til para el diagnéstico clinico de me-
lanoma infantil. Ademads, los equipos de dermatoscopia digital
permiten el diagndstico por cambios de melanomas incipientes
con apariencia de benignidad clinica y dermatoscdpica manual.
Bibliografia
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16. LARVA CURRENS
S. Bel, A. Az6n, V. Fumadé? y A. Vicente?

Servicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan. Reus. Tarragona.
“Hospital San Joan de Déu. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. La larva currens es una erupcién cutdnea serpigi-
nosa, progresiva y pruriginosa producida por Strongyloides ster-
colaris, un nematodo intestinal frecuente en pafses tropicales y
subtropicales.

Caso clinico. Nifia de 2 afios, adoptada de origen haitiano y resi-
dente en Espafia desde hacia 3 meses, que nos consultaron en
noviembre de 2004 por la aparicién brusca de lesiones serpigino-
sas, rdpidamente progresivas en tronco y gliteos, muy prurigino-

sas. La madre refiere que desde su llegada la nifia presentaba
deposiciones pastosas, inapetencia y distensién abdominal. Ade-
mads estaba siendo estudiada en otro centro por eosinofilia. Ante
la sospecha de una larva migrans cutdnea, se realiz6 analitica,
biopsia cutdnea y estudio de heces. La biopsia mostré un infiltra-
do inflamatorio perivascular superficial y profundo, con abun-
dantes eosindfilos y se inicid tratamiento con albendazol
400 mg/12 h durante 3 dias, desapareciendo las lesiones. A las
3 semanas volvié a presentar lesiones similares y pruriginosa en
tronco y gliteos. En el estudio inicial de heces se aislaron lavas
rabditiformes de Strongyloides stercolaris y se inicié nuevamen-
te tratamiento con albendazol sin mejoria, por lo que se afiade
ivermectina 3 mg/12 h, desapareciendo la clinica cutdnea, diges-
tiva y la eosinofilia. La nifia permanece asintomadtica tras 1 afio
de seguimiento.

Comentario. La larva currens es una erupcién cutdnea muy pru-
riginosa, que se caracteriza por unas bandas lineales urticariales
rapidamente progresivas (5-10 cm/hora) localizadas preferente-
mente en tronco, gliteos, rodillas y zona periareolar. Strongyloi-
des stercolaris, un nematodo intestinal es el agente responsable.
El principal diagndstico diferencial es con la larva migrans cuté-
nea, una erupcion ocasionada por otras infestaciones parasitarias,
que también es pruriginosa y serpiginosa, pero de avance mau-
cho mds lento y que afecta principalmente a los pies, nalgas y
tronco. Los viajes a destinos exdticos, la inmigracién y las adop-
ciones internacionales son fuente de procesos dermatolégicos
propios de esas areas. Su conocimiento y forma de presentarse
son importantes de conocer.

17. MOLLUSCUM CONTAGIOSUM Y DERMATITIS
ATOPICA

R. de Lucas, M.A. Martin, C. Rubio, P. Herranz, A. Quesada
y M. Casado

Servicio Dermatologia del Hospital la Paz. Madrid. Espaiia.

Introduccion. La infeccién por molluscum contagioso es una en-
fermedad virica frecuente y benigna de la piel y mucosas. La
poblacién infantil estd frecuentemente afectada. Cuando existe
una alteracion de la inmunidad celular la enfermedad puede ser
muy extensa de dificil tratamiento. La dermatitis atopica afecta a
un 12-15 % de la poblacién infantil. Estos pacientes son mas sus-
ceptibles a las infecciones virales, y ademds tienden a desarrollar
lesiones mds extensas y resistentes al tratamiento.

Objetivo. Realizar un estudio descriptivo de los pacientes pedia-
tricos con molluscum contagiosum, prestando especial atencién
a si cumplian criterios de dermatitis atépica.

Material y métodos. Recogimos y estudiamos a todos los nifios
menores de 14 afios que consultaban por molluscum contagiosu-
men nuestra drea de salud, durante un periodo de 1 afio. Las varia-
bles contempladas fueron la edad, el sexo, los antecedentes
personales o familiares de atopia y si cumplian criterios de Hanifin
y Rajka para dermatitis atdpica asi como el tratamiento realizado.
Para hacer el estudio estadistico se usé el programa G-Start 2.0.
Resultados. El 54,78 % de nuestros pacientes eran varones y el
45,22 % mujeres. La edad media fue de 5,8 afios. Cumplian crite-
rios de Hanifin y Rajka casi el 60 %. Sin embargo aproximada-
mente el 70 % tenfan manifestaciones cutdneas de dermatitis
atépica, y un 76,52 % tenian algin antecedente familiar o perso-
nal de atopia. El tratamiento instaurado mds frecuentemente fue
el curetaje y el podofilotoxino.

Discusion. En la literatura no existen estudios que demuestren la
relacién entre la infeccién por el virus del molluscum contagio-
sum y la dermatitis atdpica. Podria estar implicada la inmunidad
celular, alterada en pacientes con dermatitis atopica. En nuestro
estudio encontramos una frecuencia relevante de manifestacio-
nes atdpicas en los nifios con molluscum contagiosum.
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Conclusiones. La atopia, y no s6lo la dermatitis atdpica es un
posible marcador de riesgo para padecer infeccion por el virus
del molluscum contagiosum. Este trabajo podria servir de base
para realizar un estudio analitico observacional que establezca
una posible relacion de causalidad entre ambas entidades.

18. VERRUGAS ANOGENITALES EN NINOS

I. Betlloch, A. Lucas, J. Mataix, N. Pastor, R. Ramoén,
M.T. Martinez? y I. Belinchén

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital General
Universitario de Alicante. Espaiia.

Introduccion. La presencia de condilomas anogenitales en nifios
representa un problema de salud creciente y de abordaje delica-
do, ya que entre las causas de contagio ademads de la autoinocula-
cién, la heteroinoculacién o la transmisién perinatal, debe
considerarse la posibilidad de que se haya producido una trans-
misién sexual por abuso. El estudio del serotipo HPV puede ayu-
dar al diagnéstico y manejo de estos pacientes.
Casos clinicos. Presentamos 7 casos de verrugas anogenitales en
5 nifios y 2 niflas de 2 a 13 afios atendidos en el dltimo afio en
nuestro Servicio; todos los nifios eran preescolares y solo uno,
adolescente. La localizacidn de las lesiones era perianal en todos
los casos excepto en una nifia con lesiones vulvares. En ningtin
caso se detectaron verrugas vulgares en los nifios, sus familiares
o cuidadores. En cuatro casos se sospeché abuso sexual. En dos
de ellos por algunos signos indirectos observados en familiares
cercanos y en otros dos, inmigrantes latinoamericanos, por la
historia que referian aunque no se pudo explorar a los familiares
y allegados. La rectoscopia o colposcopia practicada en 4 casos
fue negativa excepto en un caso en que se apreciaron lesiones en
el esfinter. Las lesiones fueron tratadas mediante crioterapia,
electrocoagulacién o imiquimod con buena evolucién. En todos
los casos el diagnéstico fue confirmado anatomopatolégicamen-
te 'y en 5 casos se efectud un estudio serolégico mediante hibri-
dacidn in situ, detectdndose HPV subtipo 6 en 4 casos y HPV
subtipo 11 en uno. Todos los casos fueron evaluados por la sec-
cién de menores de la Conselleria de Bienestar Social.
Comentario. Aunque el modo de transmisién de las verrugas ano-
genitales en nifios sea controvertido, la posibilidad de transmisién
sexual debe ser considerada en todos los casos, valorando tanto la
historia clinica, la exploracion y el contexto familiar. Los seroti-
pos HPV 6y 11 estan mas relacionados con la transmisién sexual
y pueden apoyar una sospecha de abuso sexual. Los casos deben
ser evaluados apropiadamente por personal experto a fin de que
los derechos del menor queden adecuadamente protegidos.
Bibliografia
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19. DONOVANOSIS. A PROPOSITO DE UN CASO

J.R. Ferreres, G. Martin, N. Conde, A. Vicente, M. Medina?,
J.M. Lailla® y M.A. Gonzélez-Ensefat

Servicio de Dermatologia, “Anatomia Patologica y “Ginecologia.
Hospital San Juan de Déu. Esplugues de Llobregat. Barcelona.
Esparia.

Introduccion. La donovanosis o granuloma inguinal es una infec-
cién bacteriana ulcerativa progresiva crénica y poco frecuente en
la infancia, producida por Calymmatebacterium granulomatis.
Presentamos un caso de Donovanosis vulvar atendido en nuestro
centro.

Caso clinico. Nifia de 13 afos derivada del Hospital de Tanger
por presentar una ulceracién vulvar orientada como proceso neo-
formativo, de un 1 afio evolucidn, purulenta, dolorosa, de unos
5-6 cm de didmetro a nivel del labio mayor vulvar derecho, que
se extendia hacia la nalga, muslo del mismo lado y contralateral.
Asimismo presentaba una afta también purulenta en la cara inter-
na del labio menor derecho vulvar y en el labio inferior de la
boca. Presentaba adenopatias bilaterales inguinales. Acompa-
fiando al cuadro existia una perdida de 11 kg de peso. La pacien-
te acept6 violacidn sexual. Se practicd, analitica general, biopsia
excisional para estudio histopatolégico, microbiolégico e immu-
nofluorencencia. Tras dichos estudios y delante la presencia de
bacilos cortos y delgados Giemsa positivos en el interior del cito-
plasma de los histiocitos que infiltraban toda la extension de la
dermis formando los 1llamados cuerpos de Donovan, se realiz6 el
diagnéstico de Donovanosis. Se inici6 tratamiento con Doxicicli-
na 200 mg/dfa, con mejoria clinica muy evidente a los 7 dias.
Posteriormente prosiguié a las 4 semanas con cotrimoxazol. La
paciente ha seguido controles en nuestro centro hasta los 6 meses
abandonando por propia voluntad posteriormente los controles.
Discusion. El granuloma inguinal afecta tipicamente personas de
30 a 50 afios en dreas tropicales y subtropicales. En nifios es una
enfermedad rara y se ha descrito como resultado de tramsmisién
a través del canal del parto en el momento del nacimiento. El or-
ganismo tiene una baja infectividad y se piensa que la infeccion
se produce habitualmente pero no exclusivamente tras el contac-
to sexual de una persona infectada. La presentacion inicial en
mujeres es la apariciéon de uno o varios nédulos en zona pericli-
toridia, o labial vulvar, con ulceracion y extension hacia el resto
de zonas perineales. La localizacion extragenital es rara pero si
aparece el lugar mds frecuente es la boca. El diagnéstico se reali-
za con la presencia de bacilos Giemsa positivos caracteristicos
intrahistiocitarios llamados cuerpos de Donovan.
El tratamiento se realiza con doxiciclina 100 mg/12 horas o ti-
metropin-sulfametoxazol, o azitromicina un minimo de 3 sema-
nas y hasta la curacidn de las lesiones. Presentamos este caso
clinico poco frecuente en nuestro medio y en nifios adolescentes.
Debe tenerse en cuenta dentro del diagndstico diferencial de una
ulceracién en zona perineal. Es de esperara el aumento en nues-
tro medio de este tipo de patologia debido a el aumento de la
immigracion que esta sufriendo nuestro pais.
Bibliografia
1. O’Farrell N. Donovanosis. Sex Transm Infect. 2002;78(6):
452-17.
2. Bowden FJ, Bright A, Rode JW, Brewster D. Donovanosis
causing cervical lymphadenopathy in a five-month-old boy.
Pediatr Infect Dis J. 2000;19(2):167-9.

20. CHANCRO TUBERCULOSO PERIANAL

N. Vilar, A. Herrera, D. Pascual?, L. L6pezb, B. Garcia
y E. Camacho

Departamento de Dermatologia. “Servicio de Pediatria,
bDepartamento de Microbiologia. Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla. Espaiia.

Fundamento. La tuberculosis extrapulmonar se describe en inmi-
grantes de dreas endémicas y en inmunocomprometidos como en
pacientes VIH. Dentro de las formas extrapulmonares la locali-
zacion ganglionar, habitualmente cervical, es la mds frecuente.
Las formas cutdneas son raras correspondiendo la mayoria a es-
crofuloderma o lupus vulgar. Presentamos un caso de chancro
tuberculoso perianal con adenitis inguinal en nifio.

Material y métodos. Varén de 8 meses procedente de Rumania
fue ingresado en el Servicio de Pediatria por ulceracion perianal
junto con adenopatias inguinales bilaterales de 2 meses de evolu-
cién. La madre del nifio habia sido diagnosticada de tuberculosis
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pulmonar bacilifera. La historia revel$ condiciones higiénicas
deficientes y la exploracién una placa eritematosa perianal con
ulceracion lineal, de bordes sobreelevados y friables pero fondo
limpio. Existian adenopatias inguinales bilaterales de 2 cm de
didmetro cubiertas de piel eritematosa, fluctuantes al tacto. Los
diagndsticos de sospecha fueron chancro tuberculoso perianal,
tuberculosis orificial, chancro sifilitico, sarcoidosis e infeccion
estreptocdcica perianal. Se solicitaron como pruebas com-
plementarias: Mantoux, radiografias y tomografias toricicas,
ecografia abdominoinguinal, analitica completa, serologias (he-
patitis, sifilis, VIH, CMV, toxoplasma, rubéola), uro y coprocul-
tivo, baciloscopia de jugo gastrico con estudio microbiolégico,
PAAF de adenopatia inguinal y biopsia de la placa perianal con
estudio histopatolégico y microbiolégico.
Resultados. La prueba de tuberculina result6 positiva con 15 mm
de induracién. Se aislé M. tuberculosis en la muestra de PAAF de
adenopatia inguinal y en la biopsia de la placa perianal. La histo-
patologia revel6 inflamacién crénica granulomatosa en dermis
superficial. La tomograffa tordcica fue normal. La baciloscopia de
esputo y de jugo géstrico fue negativa asi como el resto de prue-
bas solicitadas. Se instaurd tratamiento topico con dcido fusidico
crema, 1 aplicacién cada 12 h, y via oral con isoniacida
(10 mg/kg/dia/6 meses), ritampicina (15 mg/kg/dia/ 6 meses) y
pirazinamida (25 mg/kg/dia/2 primeros meses). Se realiz6 linfa-
denectomia inguinal bilateral para evitar escrofuloderma. El nifio
fue dado de alta con resolucién completa de las lesiones cutdneas,
completando la terapia antituberculosa en atencién primaria.
Discusion. Las infecciones cutdneas debidas a M. tuberculosis
suelen comprobarse en Africa y Asia y la mayoria de casos co-
rresponden a escrofuloderma y lupus vulgar siendo infrecuente
la afectacion perianal. La mayor parte de los casos corresponden
a tuberculosis orificial en adultos de paises subdesarrollados,
mientras que en nifios supone un hallazgo excepcional. El foco
de entrada para la inoculacion exégena de M. tuberculosis suele
ser una solucién de continuidad en la piel (abrasién, impétigo,
furdnculo...) presente tipicamente en cara o miembros. En nues-
tro caso la fase bacilifera de la madre podria explicar la inocula-
cién del bacilo a través de una pequefia lesién perianal
determinando la primoinfeccién tuberculosa en forma de chan-
cro y adenitis inguinal. La tuberculosis en inmigrantes representa
una enfermedad emergente en los paises desarrollados por lo que
pensamos que estas formas poco habituales seran vistas con ma-
yor frecuencia en un futuro inmediato.
Bibliografia
1. Akgun E, Tekin F, Ersin S, Osmanoglu H. Isolated perianal
tuberculosis. Neth J Med. 2005;63:115-7.
2. Ramesh V, Misra RS, Beena KR, Mukherjee A. A study of
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21. MUCINOSIS FOLICULAR

L. Cervigén, O. Lopez-Barrantes, C. Bahillo,
J.L. Martinez-Amo, L.M. Gallego, C. Pérez, A.B. Gargallo,
C. Schoendorff y D. Garcia Almagro

Servicio de Dermatologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.
Espaiia.

Introduccion. La mucinosis folicular (MF) es un trastorno cuta-
neo que se caracteriza por la presencia de papulas y placas foli-
culares, con descamacion, orificios foliculares dilatados, y
pérdida de pelo (cuando sélo se afectan foliculos vellosos, la alo-
pecia no es evidente). Los hallazgos histopatolégicos consisten
en la degeneraciéon mucinosa de los foliculos acompafiada por un
infiltrado inflamatorio variable a nivel perifolicular y perivascu-
lar (pueden encontrarse linfocitos T atipicos con pilotropismo).
Existe tres tipos distintos de MF: MF idiopética localizada, MF

idiopdtica generalizada y MF asociada a linfoma. La relacién en-
tre la MF idiopdtica y la micosis fungoides es motivo de contro-
versia.
Caso clinico. Presentamos a un nifio de 3 afios de edad, con dos
placas eritematosas, ligeramente descamativas, localizadas en la
cara (mejilla izquierda y ment6n). También se observaban papu-
las foliculares agrupadas, pequefios quistes epidérmicos (milia) y
comedones. No se encontraron datos clinicos de micosis fun-
goides. La biopsia cutdnea mostraba cambios mucinosos en el
epitelio folicular y un infiltrado de linfocitos T perifolicular-pilo-
trépico, con algunas células atipicas. Después de 8 meses, se ob-
servé una mejoria espontdnea de las lesiones.
Discusion. La MF idiopética localizada consiste en lesiones soli-
tarias o escasas, con predileccién por el cuero cabelludo, cara 'y
cuello, y con tendencia a la regresion espontdnea. El pronéstico
es excelente y no hay una clara asociacion con el desarrollo de
micosis fungoides. Esta forma «benigna» de MF es mds frecuen-
te en nifios y adultos jévenes!. Desafortunadamente, no existen
unos claros criterios clinicopatolégicos que permitan diferenciar
las formas de MF asociadas a linfoma de las idiopéticas. Algunos
autores creen que la MF idiopatica generalizada representa una
variante de micosis fungoides; incluso, las formas «benignas»
localizadas de MF podrian considerarse micosis fungoides, equi-
parables a la reticulosis pagetoide (tipo Woringer-Kolopp) o a la
micosis fungoides unilesional?.

Bibliografia

1. MD Marrero Calvo, J Mazuecos Blanca, I Sotillo Gago, F Ca-
macho Martinez. Mucinosis folicular primaria infantil. Actas
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22. OSTEOMA CUTIS DE TIPO PLACA EN CUERO
CABELLUDO

A. Hernandez Martin, E. Barahona Cordero, B. Pérez Mies? e
1. Bayona Garcia®

Unidad de Dermatologia. “Anatomia Patoldgica y *Radiologia.
Hospital General Yagiie. Burgos. Espaiia.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 2 afios de edad
que consulté por una lesién congénita en el lado izquierdo del
cuero cabelludo. No habia antecedentes obstétricos de interés y
el desarrollo estato-ponderal y neurolégico de la paciente era
normales. A la exploracion fisica se apreciaba una placa rosada
de superficie ligeramente atréfica y 4 X 2 cm de longitud en re-
gién temporal izquierda de cuero cabelludo. En la zona parietal
izquierda, posteriormente a la lesion descrita, existia una zona
eritematosa difusa bajo la cual se palpaban nédulos arrosariados
de consistencia pétrea. El estudio histolégico de la lesion tempo-
ral demostrd la existencia de depdsitos cdlcicos en la dermis con
diferenciacién dsea de tipo membranoso, y el estudio radiol6gico
simple y la ecograffa cutdnea de la zona eritematosa de localiza-
cién parietal revelaron la existencia de depdsitos de la misma
naturaleza sin dependencia del hueso subyacente. Los estudios
analiticos descartaron anomalias del metabolismo fosfocdlcico.
Los hallagos histoldgicos y radiograficos sugieren el diagndstico
de osteoma cutis de tipo placa, un tipo de calcificacién cutdnea
infantil muy infrecuente.
Bibliografia
1. Sanmartin O, Alegre V, Martinez-Aparicio A, Botella-Estrada
R, Aliaga A. Congenital plate-like osteoma cutis: case report
and review of the literatura. Pediatr Dermato 1993;10:182-6.
2. Monroe AB, Burgdorf WH, Sheward S. Plate-like cutaneous
osteoma. J Am Acad Dermatol. 1987;16:481-4.
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23. GRANULOMA ANULAR EN LA INFANCIA (DOS
FORMAS CLINICAS INUSUALES
DE PRESENTACION)

A. Vera Casaiio, A. Sanz Trelles, V. Sanchez, T. Gonzilez
y J. del Boz

Hospital Materno-Infantil. Complejo Hospitalario Carlos Haya.
Madlaga. Espaiia.

Introduccion. El granuloma anular es una enfermedad inflamato-
ria de origen desconocido, que se presenta con una relativa fre-
cuencia en la infancia. Existen cuatro variantes clinicas:
localizado, generalizado, subcutdneo y perforante. Se presentan
dos casos inusuales, un granuloma anular de los parpados y un
granuloma anular perforante en un neonato.
Casos clinicos. Caso 1: Nifio de 7 afios que acudi6 a consulta por
presentar desde hacia seis meses multiples papulas asintomati-
cas, del color de la piel, en parpado superior del ojo derecho. La
biopsia de una lesién mostré granulomas en tejido celular subcu-
tdneo. Estaban constituidos por una zona periférica de histiocitos
en empalizada y una zona central de coldgeno degenerado y de-
podsitos mucinosos. El paciente fue tratado con tacrolimus tépico
con desaparicién de sus lesiones. Caso 2: Recién nacido prema-
turo varén que presentaba varias placas de disposicion anular en
escroto, palmas y plantas. Algunas lesiones presentaban peque-
fas costras salpicadas de apenas 1 mm. El estudio histolégico
mostré focos de invaginacién epidérmica conteniendo material
necrético y restos celulares, subyacente a los cuales existia una
reaccién granulomatosa con histiocitos con cierta disposicion en
empalizada y aisladas células gigantes. Las lesiones involuciona-
ron parcialmente de forma espontdnea en dos meses.
Conclusiones. El granuloma anular de los parpados es una pre-
sentacién poco comun de esta enfermedad. Es mds frecuente en
nifios que en adultos. Clinicamente puede presentarse como
papulas o tumoraciones subcutdneas. Existen mds referencias de
esta patologia en revistas de oftalmologia que en publicaciones
dermatoldgicas. El granuloma anular perforante en nifios es una
patologia infrecuente, nosotros no hemos encontrado ninguna
referencia en neonatos. La clinica es variable y el diagndstico lo
establece obviamente el estudio histopatoldgico.
Bibliografia
1. Wojno T, Tenzle RR, Thomas M. Granuloma annulare of the
eyelid. Annals of Ophtalmology. 1985;17:73-5.
2. Penas PF, Jones-Caballero M, Fraga J, Sdnchez Pérez J, Gar-
cia Diez A. Perforating granuloma annulare. Internacional Jo-
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24. GRANULOMA ANULAR PERFORANTE
DISEMINADO EN UN RECIEN NACIDO CON
AGAMMAGLOBULINEMIA

J. Pedraz, A. Torrelo, A. Zulaica?, R. de Lucasb, I. Colmenero,
I. de Prada y A. Zambrano

Hospital del Nifio Jesus. Madrid. “Hospital Xeral. Vigo. YHospital
la Paz. Madrid. Esparia.

Fundamento. Se han descrito cuatro tipos de granuloma anular
(GA) en lactantes y nifios, a saber, localizado, generalizado, sub-
cutdneo y perforante. Presentamos un caso de GA perforante in-
mediatamente después del nacimiento en un paciente con
agammaglobulinemia.

Caso clinico. Una nifia de 3 meses de edad fue enviada para eva-
luacién de lesiones cutdneas. La madre habia presentado diabetes
durante el embarazo, pero el parto habfa discurrido sin complica-
ciones. Las lesions comenzaron el 2° dia de vida, en forma de
papulas, vesiculas, pustules y costras en cuero cabelludo, cara,
miembros y menos intensamente en el tronco. Las palmas y plan-

tas estaban muy afectadas, con pustulas y costras. Ocasional-
mente, algunas lesiones evolucionaban a ulceras con cicatrices.
Laas lesions aparecian continuamente a pesar de tratamiento con
corticoids tdpicos, tacrélimus, antibiéticos y aciclovir oral. La
prednisone oral (1 mg/kg/dia) condujo a un control moderado de
las lesions, y evitd en parte la aparicién de nuevas lesiones. Se
tomaron cuatro biopsias en diferentes momentos, que mostraron
hallazgos similares: un infiltrado dérmico difuso, predominante-
mente histiocitico, que formaba granulomas que rodeaban dreas
de coldgeno degenerado, junto con neutrdfilos y células gigantes.
Habia mucina en las areas de coldgeno degenerado, y estos focos
de coldgeno degenerado se eliminaban a través de canales epi-
dérmicos, que mostraban hiperqueratosis y paraqueratosis. Los
estudios analiticos incluyendo hemograma, VSG, bioquimica,
niveles de zinc, andlisis de orina y serologias TORCH fueron
normales o negativos, al igual que los cultivos para bacterias de
la piel y hemocultivos. La PCR para herpesvirus fue negativa. Al
4? dia de vida, los niveles scericos de IgA e IgM eran muy bajos,
pero con IgG en niveles normales. Sin embargo, la repeticion de
las pruebas a los 9 meses de edad revelé una agammaglobuline-
mia con linfocitos B pricticamente ausentes. Se inici6 tratamien-
to con gammaglobulina i.v. La paciente tiene actualmente
30 meses, y sigue presentando lesions cutdneas en brotes repeti-
dos, que no parecen responder a la gammaglobulina i.v. Hasta la
fecha, solamente los cursos cortos de corticoides orales evitan la
aparicion de lesions nuevas, pero €stas reaparecden cuando se
suspenden aquéllos.
Comentario. El GA perforante generalizado es muy raro en neo-
natos y lactantes pequefios (1). A pesar de la reconocida relacién
entre GA e inmunodeficiencia adquirida (2), a nuestro saber, no
se ha informado ningtn paciente con GA y agammaglobuline-
mia. El tratamiento con corticoides debe vigilarse cuidadosa-
mente en pacientes con inmunodeficiencia.
Bibliografia
1. Choi JC, Bae JY, Cho S, Choi JH, Sung KJ, Moon KC, et al.
Generalized perforating granuloma annulare in an infant. Pe-
diatr Dermatol. 2003;20:131-3.
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human immunodeficiency virus infection. Arch Dermatol.
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25. POROQUERATOSIS EN NINOS
TRASPLANTADOS DE MEDULA OSEA

Y. Gilaberte Calzada?, V. Garcia-Patos Briones?, C. Coscojuela
Santaliestra? y J. Vera Alvarez®

Servicios de “Dermatologia y de ‘Anatomia Patolégica. Hospital
San Jorge de Huesca. "Servicio de Dermatologia. Hospital Vall
d’Hebron. Barcelona. Esparia.

Introduccion. La poroqueratosis es un trastorno de la queratini-
zacion probablemente debido a la existencia de un clon mutante
de células epidérmicas genéticamente determinado. Diferentes
estimulos como la radiacién ultravioleta, la inmunosupresiéon o
una infeccién viral podrian actuar como desencadenantes.

Casos clinicos. Varén de 22 meses de edad, sin antecedentes fa-
miliares de interés y personales de sindrome de Wiskott-Aldrich,
tratado mediante trasplante de progenitores hematopoyéticos de
sangre de cordén umbilical de donante no emparentado a los
7 meses, hipertensién pulmonar y reflujo gastroesofdgico. Con-
sulta por aparicioén de dos lesiones, en muslo izquierdo y axila
derecha. Vardn de 10 afios de edad, sin antecedentes familiares
de interés y personales de trasplante de médula 6sea alogénico
emparentado a la edad de 36 meses por una leucemia aguda. El
paciente seguia controles en la consulta de dermatologia desde
los 6 afios por multiples nevi melanociticos atipicos. En su revi-
sién anual se aprecian tres lesiones anulares, en hueco popliteo
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derecho y regidn cervical. En ambos casos el diagndstico fue cli-
nica e histolégicamente compatible con poroqueratosis.
Discusion. Las poroqueratosis son infrecuentes en los nifios,
siendo las formas de Mibelli, la lineal y la punctata los tipos mas
comunicados en la infancia. Por otro lado, se ha documentado
una mayor incidencia de esta dermatosis en pacientes trasplanta-
dos adultos, especialmente renales o cardiacos, y mds rara vez en
los de médula dsea. Sin embargo, no se ha comunicado una ma-
yor frecuencia de poroqueratosis en nifios sometidos a trasplan-
tes, motivo que nos ha llevado a la presentacién de nuestros dos
pacientes.
Bibliografia
1. Raychaudhuri SP, Smoller BR. Porokeratosis in immunosu-
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26. HIDROA VACCINIFORME ATIPICA
Y. Delgado, A. Torrelo, I. Colmenero y A. Zambrano
Hospital del Nifio Jesiis. Madrid. Espaiia.

Caso clinico. Un varén de raza china, de 8 afios de edad, presen-
ta brotes de lesiones edematosas, vesiculosas, costrosas, en la
cara y dorso de manos, que evolucionan a cicatrices deprimidas,
asociadas a fiebre, adenopatias generalizadas, hepatoesplenome-
galia, mal estado general y pobre ganancia ponderoestatural. El
paciente ha presentado brotes repetidos de estas lesiones desde
hace 3 afios, durante los cuales los estudios analiticos més rele-
vantes han sido elevacion de las transaminasas, la LDH, la PCR
y anomalias variadas en el hemograma, principalmente leucoci-
tosis, asi como una serologia IgM positiva para virus de Eps-
tein-Barr. La histopatologia de sus lesiones muestra una
infiltracién dérmica e hipodérmica de linfocitos de aspecto pleo-
moérfico, con leucocitoclasia y angiotropismo; estos linfocitos
son CD3+, CD4-, CD8+. La hibridacidn in situ para virus de
Epstein-Barr y el reordenamiento del gen TCR-gamma fueron
negativos. El tratamiento con corticoides orales ha permitido el
control parcial de los brotes de lesiones del paciente.
Comentario. Los términos paniculitis vasculitica edemato-cica-
trizal, linfoma paniculitis tipo hidroa, linfoma T cutdneo angio-
céntrico infantil, linfoma tipo hidroa y papulosis linfomatoide
tipo hidroa engloban una entidad que clinicamente cursa con le-
siones de hidroa vacciniforme (HV) atipica, con histopatologia
de infiltracion linfocitaria atipica y comportamiento agresivo o
mas indolente, de modo que algunos casos no evolucionan a
linfoma incluso después de muchos afios de seguimiento. Estas
lesiones se asocian intimamente a infeccién por virus de Epstein-
Barr y, hasta la fecha, solamente se han presentado en individuos
asidticos o hispanoamericanos.

27. QUERATODERMIA PALMO-PLANTAR
VARIANS. SINDROME DE WACHTERS

J.C. Armario Hita, J.L.. Ingunza Barcala, A. Padial
Gomez-Torrente, V. Morales Gordillo y J.M. Ferndndez
Vozmediano

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Puerto Real.
Universidad de Cddiz. Espaiia.

Introduccion. Dentro de las queratodermias focales se distinguen
las formas areatas o numulares y las lineales o estriadas. La apa-
ricion conjunta de las formas estriadas y numulares se denomina

queratodermia palmo-plantar varians o sindrome de Wachters.
Se trata de un proceso de expresividad variable incluso dentro de
una misma familia, ya que su intensidad esta relacionada con
traumatismos externos. Por este motivo es més frecuente y mas
severa en los varones. Se caracteriza por la aparicién de una que-
ratodermia palmo-plantar de morfologia variable, mas intensa a
nivel de las zonas de friccién o presién. En ocasiones presenta
lesiones fuera de palmas y plantas y puede haber implicacién
ungueal. La dermatopatologia es poco especifica y consiste en
hiperqueratosis ortoquerattica muy marcada, hipergranulosis,
acantosis de tipo medio, papilomatosis y un escaso infiltrado dér-
mico. La evolucién es crénica y el tratamiento suele ser poco
efectivo.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente varén de
15 afios de edad que acudi6 a nuestro Servicio de Dermatologia
por presentar desde el nacimiento lesiones hiperqueratéticas
palmo-plantares, mds intensa en zonas de friccién o presiéon. En
general las lesiones se distribuian de forma difusa a nivel de las
plantas y adquiririan una morfologia lineal o estriada a nivel de
las palmas. El paciente asociaba onicodistrofia de manos y pies.
No se detectaron anomalias en el hemograma y la bioquimica. El
estudio dermatopatolégico puso de manifiesto una hiperquerato-
sis ortoqueratdtica marcada, con paraqueratosis focal, hiper-
granulosis y acantosis. Con todo ello se diagnostic6 de
queratodermia palmo-plantar focal varians o sindrome de
Wachters. En el momento de la consulta el paciente habia segui-
do multiples tratamientos topicos sin experimentar cambio algu-
no. Nosotros optamos por acitretino oral asociado con
corticoterapia topica y 4cido salicilico, pero el paciente ha segui-
do un curso crénico con poca respuesta al tratamiento y curso
variable tanto en su clinica como en su extension.

Conclusion. Presentamos un caso poco frecuente de querato-
dermia palmo-plantar. Su conocimiento por parte del dermaté-
logo permite su identificacién precoz, aunque el tratamiento de
estos procesos es complejo y en muchas ocasiones no resulta
satisfactorio.

28. ACROQUERATODERMIA ACUAGENICA
SIRINGEA

X. Soria, IL Bielsa, M. Ribera, H. Domingo, A. Boada
y C. Ferrdndiz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol. Badalona. Universitat Autonoma de Barcelona. Espaiia.

Introduccion. La acroqueratodermia acuagénica siringea es una
entidad infrecuente que se caracteriza por el desarrollo de papu-
las de color blanquecino o translicidas en las palmas y en oca-
siones las plantas, que les confieren un aspecto macerado y que
se acompaifian de prurito, dolor o pérdida de sensibilidad. Este
fendmeno aparece después del contacto durante pocos minutos
con el agua y se resuelve en minutos u horas después del cese del
estimulo.

Casos clinicos. Recogemos 3 mujeres con edades comprendidas
entre los 15 y los 17 afios, sin antecedentes de interés, que con-
sultaban por la aparicién desde la pubertad, de un arrugamiento y
maceracion palmar bilateral después del contacto durante pocos
minutos con agua. Este fendmeno les condicionaba una pérdida
de sensibilidad, que les dificultaba las actividades de la vida dia-
ria como la ducha o realizar tareas que obligaban el contacto con
el agua.

Discusion. Esta rara entidad fue descrita por primera vez en la
década de los "90. Es casi exclusiva de las mujeres, con un inicio
en la mayoria de los pacientes durante la adolescencia. Algunos
casos se acompaiflan de hiperhidrosis. En la histologia se observa
una discreta hiperqueratosis ortoqueratdsica con una dilatacion
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del acrosiringio. La etiopatogenia de esta entidad no estd aclara-
da. Se han descrito casos esporddicos, casos que se asociaban a
la fibrosis quistica y un caso relacionado con la toma de rofe-
coxib (inhibidor de la ciclooxigenasa-2). En estos dos tltimos, se
ha propuesto que el aumento de sodio en la epidermis incremen-
tarfa su capacidad de absorcién hidrica que daria lugar al aspecto
clinico caracteristico de este proceso.

29. DERMATOSIS NEGLECTA: UN RETO
DIAGNOSTICO

R. Alfonso Alberola, B. Escutia Muiioz, L. Carnero Gonzalez
y L. Garcia Fernandez

Servicio Dermatologia. Hospital General de Elda. Espaiia.

Caso clinico. Adolescente de 14 afios de edad que en Diciembre
consulta por lesiones en la cara de 2 meses de evolucién, cuyo
aspecto le impedian salir a la calle. En octubre habia comenzado
un tratamiento para el acné con adapaleno y peréxido de ben-
zoilo pero ante la intolerancia al mismo recibe tratamiento con
corticoides tépicos y orales que acaban empeorando el cuadro y
provocando unas lesiones (escamo-costras) en la cara muy desfi-
gurantes. No supimos denominar a esta entidad y tanto el trata-
miento pautado como el estudio de extensidn realizado fue
enfocado a descartar un problema inmunolégico subyacente.
Con posterioridad, encontramos un caso idéntico en un concurso
de minicasos en la red y averiguamos su etiopatogenia y trata-
miento.
Discusion. El término dermatitis neglecta fue acufiado por Pos-
kitt et al en 1995 para identificar una condicién. en donde las le-
siones estdn constituidas por acumulacién de estrato cérneo,
sebo, sudor y bacterias formando una placa costrosa y adherente
resistente al agua. Sin embargo, Duncan en 1987 fue el primero
en hablar de este cuadro y lo denominé terra-firma-forme derma-
tosis, motivo por el que en Norteamérica se denomina «Duncan’s
Dirty Dermatosis». Se comenta la dificultad diagnéstica, el diag-
nostico diferencial y el tratamiento.
Bibliografia
1. Poskitt L, Wayne J, Wojnarowska F, Wilkinson JD. Dermatitis
Neglecta: unwashed dermatosis. Br J Dermatol. 1995;132:
827-9.
2. Ruiz-Maldonado R, Duran-Mckinster C, Tamayo-Sanchez L,
Orozco-Covarrubias L. Dermatosis Neglecta: Dirt crusts si-
mulating verrucous nevi. Arch Dermatol. 1999;135:728-9.

30. EDEMA FACIAL, DERRAME PLEURAL
Y EOSINOFILIA: ;UN SINDROME
HIPEREOSINOFILICO?

G. Pitarch Bort, I. Febrer Bosch, E. Ferriols Gil?,
A. Torrijos Aguilar, C. Laguna Argente y B. Martin Gonzalez

Servicio de Dermatologia. “Servicio de Pediatria. Consorci
Hospital General Universitari de Valéncia. Esparia.

Caso clinico. Nifa de 7 afios que presenta edema facial persis-
tente de 3 meses de evolucion, derrame pleural y eosinofilia peri-
férica entre 17-25 %. Tratada empiricamente con albendazol,
ivermectina oral y posteriormente corticosteroides, sin mejoria
clinica.

Resultados. E1 TAC toracoabdominal mostr6 derrame pleural.
Biopsia de médula ésea con hipereosinfilia. Liquido pleural con
hiperplasia mesotelial reactiva, linfocitosis y caracteristicas de
exudado. ECG, ecocardiograma, andlisis de orina, angioresonan-
cia, biopsia cutdnea, marcadores tumorales, IgE sérica total, es-
tudio de hormonas tiroideas y del cortisol dentro de la normalidad.
Autoanticuerpos y serologia de pardsitos negativa.

Discusion. El sindrome hipereosinfilico consiste en eosinofilia
en sangre periférica y afectacion multiorgdnica. Es un diagnésti-
co de exclusién, cuando las otras causas de eosinofilia periférica
se han descartado. Las lesiones cutdneas incluyen mdaculas, papu-
las, placas, nédulos, urticaria y angioedema. El corazén, higado,
bazo, rifiones y pulmones se afectan con frecuencia. Habitual-
mente afecta a hombres, principalmente de mediana edad. En
nuestra paciente la combinacién de angioedema facial crénico,
eosinofilia periférica y derrame pleural bilateral sugiere un sin-
drome hipereosinofilico, a pesar de la falta de otros sintomas fre-
cuentes como la fiebre y malestar.
Bibliografia
1. Kazmierowski JA, Chusid MJ, Parrillo JE, et al. Dermatologic
manifestations of the hyoereosinophilic syndrome. Arch Der-
matol. 1978;114:531-5.
2. Abouzahir A, Chaurin P, Coutant G, Garcin JM. Le syndrome
de Gleich. Un cas et revue de la littérature. Rev Med Interne.
2005;26:137-40.

31. SINDROME DEL NEVUS AZUL EN TETINA
DE GOMA

E. Roé?, E. Baselga?, A. Martin®, C. Castafio<, J. Masiad,
J. Dalmau?, N. Pardo® y A. Alomar?

Servicio de “Dermatologia, ‘Radiologia Intervencionista, ‘Cirugia
pldstica y ¢Pediatria. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. ®Servicio de Dermatologia. Hospital Son Dureta. Palma
de Mallorca. Esparia.

Introduccion. El sindrome del nevus azul en tetina de goma (blue
rubber bleb nevus syndrome) es una entidad rara constituida por
un cuadro de malformaciones vasculares de tipo venoso en piel y
otros 6rganos, principalmente el tracto digestivo.

Caso clinico. Paciente neonato varén cuyos padres consultaron
por una tumoracién congénita pediculada, de coloracién azulada
de 7 X 6 X 5 cm en zona frontal izquierda. En los estudios de
neuroimagen se objetivo una tumoracién externa a la calota dsea
con calcificaciones en su interior. Se procedio a la reseccion qui-
rurgica de la lesion siendo el resultado del estudio anatomopato-
16gico compatible con malformacién venosa. Al mes de vida
empezaron a aparecer por todo el tegumento papulas puntifor-
mes azuladas asi como sangrados digestivos, compatible todo
ello con el sindrome del nevus azul en tetina de goma. Los estu-
dio angiograficos y tomograffa axial con multidetectores demos-
traban una comunicacién de la tumoracién con el seno
longitudinal superior. La tumoracion frontal recidivo tras la ciru-
gia por lo que se practicé escleroterapia percutdnea con mejoria
parcial dada la imposibilidad de esclerosar la lesién completa-
mente por paso directo del contraste a la circulacion general. Fi-
nalmente se realizé una exéresis quirtrgica de la lesién con
técnicas de microcirugia. El estudio de mutaciones del TIE2 esta
pendiente.

Discusion. El sindrome del nevus azul en tetina de goma es una
entidad rara que se diagnostica clinicamente por las lesiones
cutdneas. Estas consisten generalmente en pdpulas y nédulos
azulados de pequefios tamafio que no suelen estar presentes en
el nacimiento, sino que aparecen progresivamente. Sin embar-
go en ocasiones las malformaciones venosas de este sindrome
pueden ser de gran tamafio y estar ya presentes en el nacimien-
to, por lo que debe establecerse el diagnéstico diferencial con
hemngiomas congénitos rapidamente involutivos u otras tumo-
raciones de partes blandas. Las lesiones cutdneas del sindrome
del nevus azul en tetina de goma pueden responder a tratamien-
to con ldser o a esclerosis percutdnea. En caso de grandes tumo-
raciones como la de nuestro paciente el tratamiento es
quirdrgico. Para evitar recidivas es muy importante cerrar cual-
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quier via de comunicacién con el sistema venoso. La angiogra-
fia en fase venosa suele ser la técnica de eleccion para demostrar
estas comunicaciones sin embargo la técnica de TAC con mul-
tidetectores se demostré muy 1itil en nuestro caso permitiendo
planear y dirigir la intervencién quirdrgica. Recientemente se
han detectado mutaciones en el gen TIE2 en malformaciones
venosas multiples y familiares. En casos del nevus azul en teti-
na de goma no se ha estudiado nunca estd mutacién y seria in-
teresante demostrar si en este sindrome tambien existe una
mutacidn en este gen.
Bibliografia
1. Bittles MA, Sidhu MK, Sze RW, et al. Multidetector CT an-
giography of pediatric vascular malformations and hemangio-
mas: utility of 3-D reformatting in differential diagnosis.
Pediatr Radiol. 2005;35:1100-6.
2. Nahm WK, Moise S, Eichenfield LF, et al. Venous malforma-
tions in blue rubber bleb nevus syndrome: variable onset of
presentation. J Am Acad Dermatol. 2004;50:101-6.

32. MALF ORMAQION VASCULAR CONGENITA
DE PRESENTACION ATIPICA

J. del Pozo, J.C. Lépez-Gutiérrez?, J. Cuevasb,
B. Fernandez-Jorge, S. Paradela de la Morena, C. Peiia,
F. Contreras® y E. Fonseca

Servicio de Dermatologia. CHU Juan Canalejo. la Coruria.
aCirugia Pedidtrica. Hospital Universitario la Paz. Madrid.
bAnatomia Patolégica. Hospital de Guadalajara. ‘Anatomia
Patologica. Hospital Universitario la Paz. Esparia.

Introduccion. Las malformaciones venosas son lesiones vascula-
res de bajo flujo, progresivas, que suelen manifestarse como
dreas azuladas o violdceas de superficie nodular, blandas al tacto
que se vacian con la compresién. Con mucha frecuencia, ademas
de la afectacidn cutdnea, infiltran tejido celular subcutdneo, y tie-
nen afectacion musculo-esquelética y visceral.
Caso clinico. Varén de 18 meses que presenta desde el nacimien-
to una lesién violdcea en nalga derecha de superficie nodular y
un marcado crecimiento. En su seno tiene ademds areas friables
y sangrantes tipo granuloma piogénico. Una RMN revela afecta-
cién intramuscular y abdominal con una vena andmala de drena-
je de gran tamafio que desemboca en la iliaca primitiva. Se envia
al Hospital La Paz donde tras embolizacidn de la vena de drenaje
se realiza una reseccidn quirtirgica de aproximadamente el 90 %
de la masa. El estudio histopatolégico revela una malformacién
vascular GLUT-1 negativa, con componente linfatico (D2-40+).
8 meses después y tras una infeccion bacteriana, el paciente de-
sarrolla una coagulopatia de consumo tipo coagulacién intra-
vascular localizada que persiste en la actualidad. Se realiza
entonces una nueva resonancia que revela una recidiva intraab-
dominal de toda la lesién de aspecto mds sélido con afectacion
de columna lumbar, drea inguinal, espacio retroperitoneal y teji-
do celular subcutdneo del drea cercana.
Discusion. Las malformaciones venosas o veno-linféticas tienen
un crecimiento progresivo, pero no suelen presentar en su seno
lesiones tipo granuloma piogénico. En este caso es debido proba-
blemente a la circulacién retrégrada por la vena de drenaje de
gran tamafio a una vena de gran calibre. La evolucién y el com-
portamiento de estas lesiones, en muchos casos es impredecible
y hay que individualizar el tratamiento de las mismas y hacer una
valoracién multidisciplinaria.
Bibliografia
1. Enjolras O, Ciabrini D, Mazoyer E, Laurian C, Herbretean D.
Extensive pure venous malformations in the upper or lower
limb, a review of 27 cases. J] Am Acad Dermatol. 1997;36:
219-25.

33. MALFORMACION GLOMOVENOSA
CONGENITA EN PLACA

E. Baselga?, J. Palou®, L. Requena®, M. Gilaberte?, F. Tresseresd
y R. Porta®

aUnidad de Dermatologia Pedidtrica. Institut Universitari Dexeus.
Barcelona. "Departamento de Dermatologia. Hospital Clinic.
Barcelona. Departmento de Dermatologia. Fundacion Jiménez
Diaz. Madrid. “Departamento de Anatomia Patolégica. Institut
Universitari Dexeus. Barcelona. Departamento de Pediatria.
Institut Universitari Dexeus. Barcelona. Esparia.

Introduccion. Las malformaciones glomovenosas (MGV) tam-
bién denominadas glomangiomas, se consideran actualmente
como una entidad diferente de las malformaciones venosas. Se
caracterizan histolégicamente por la presencia de luces vascula-
res dilatadas de pared delgada rodeadas por un niimero variable
de células gndmicas. Existen formas esporddicas y hereditarias,
solitarias y multiples. Las formas multiples pueden ser localiza-
das, diseminadas o la forma en placa congénita que es muy poco
frecuente. Describimos un caso de malformacién glomovenosa
en placa congénito.
Caso clinico. Recién nacido de sexo masculino que presenta des-
de el nacimiento maculas multiples sonrosadas de aspecto vascu-
lar, en la espalda. Naci6 por parto vaginal a las 34 semanas de
gestacion de un embrazo gemelar después de fertilizacion in vi-
tro. Su hermana gemela no presentaba lesiones cutdneas. No ha-
bia historia familiar de lesiones similares. A la exploracion fisica
se observaban cuatro lesiones maculares eritemato-violaceas, de
limites imprecisos, y en la espalda. Las maculas se hallaban algo
deprimidas, estaban calientes a la palpacién y se observaba un
engrosamiento que recordaba a la piel de naranja de la piel su-
perficial. No se palpaba pulso ni se auscultaba un soplo. Las ex-
ploraciones complementarias incluyendo recuento y férmula,
enzimas hepdticos, funcion renal, y estudios de coagulacién fue-
ron normales. La ecografia espinal y abdominal fue normal. Se
practicé una biopsia cutdnea en sacabocados que mostré luces
vasculares delatadas en dermis superficial rodeadas por dos hile-
ras de células que fue interpretado como malformacién capilar.
A los 6 meses de edad, no habian aparecido nuevas lesiones pero
las lesiones preexistentes eran mds evidentes y habian adquirido
una morfologia anular. El centro de las placas era azulado y de-
primido con pliegues de piel redundante y vasos de aspecto ve-
noso prominentes mientras que la periferia era eritematosa con
petequias. Las lesiones cambiaban de aspecto con las maniobras
de Valsalva. Se realiz6 una segunda biopsia que mostré luces
vasculares dilatadas en la dermis con una sola hilera de células
endoteliales aplanadas y varias filas de células cuboideas de nu-
cleo pélido y citoplasma eosinéfilo. Los estudios immunohisto-
quimicos demostraron positividad para actina caracteristico de
las células glomicas. Los estudios de mutacion para el gen de la
glomulina estd pendientes.
Discusion. GVM pueden clasificarse en dos grupos: las formas
solitarias y mdltiples. La forma mds frecuente es la solitaria que
da lugar a tumoraciones a menudo dolorosas. Las formas muilti-
ples son raras y representan menos del 10 % de los casos. Suelen
tener un inicio mds temprano que las formas solitarias de manera
que en un tercio de los casos se inician antes de los 20 afios. Las
formas miiltiples pueden clasificarse clinicamente en formas lo-
calizadas, diseminadas y la forma congénita en placa. Esta ulti-
ma forma es la mds rara y puede ser muy dificil de diagnosticar
en el periodo neonatal.

Bibliografia

1. Yoon TY, Lee HT, Chang SH. Giant congenital multiple patch
like glomus tumors. J Am Acad Dermatol. 1999;40:826-8.

2. Boon L, Mulliken J, Enjolras O, Vikkula M. Glomuvenous
malformation (glomangioma) and venous malformation: dis-
tinct clinicopathologic and genetic entities. Arch Dermatol.
2004;140(8):971-6.
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3. Satter EK, Graham BS, Gibbs NF. Congenital tufted angioma.
Pediatr Dermatol. 2002;19(5):445-7.

34. SINDROME PHACES. REVISION DE NUESTROS
CASOS

B. Martin Gonzdlez, G. Pitach Bort, I. Febrer Bosch, A. Torrijos
Aguilar, C. Laguna Argente y M.L. Garcia-Melgares Linares

Servicio de Dermatologia. Consorci Hospital General Universitari
de Valéncia. Esparia.

Fundamentos. El acrénimo PHACES fue acufiado para referirse
a un sindrome que agrupa varias anomalias: malformaciones de
la fosa posterior, hemangioma, anomalias de las ramas adrticas,
malformaciones cardiacas y coartacién de aorta, anomalias ocu-
lares, defectos esternales y rafe supraumbilical. Aunque rara-
mente se presenta con la totalidad de estas manifestaciones.
Material y métodos. Presentamos aqui los tres casos de Sindro-
me PHACES que han sido vistos en nuestro servicio desde
1993 hasta la actualidad. Los pacientes en los que se objetivaron
hemangiomas gigantes en el drea cervicocefélica fueron someti-
dos a exploracion clinica exhaustiva, realizacién de IRM cerebral
(y lumbar en caso de afectacion sacra por hemangioma), Ecodo-
ppler cardiaca y exploracion oftalmoldgica para valorar la posi-
ble extension sistémica del proceso.
Resultados. Todos los pacientes estudiados eran mujeres. En la
primera pudimos observar un gran angioblastoma hemifacial iz-
quierdo que provocaba obstruccién del ojo ipsilateral y afectaba
a paladar, labio y tracto respiratorio superior. Las pruebas de
imagen cerebrales descubrieron una cisterna Magna de gran ta-
mailo con un hemisferio cerebeloso de menor tamafio que el de-
recho. En la ecocardiografia se puso de manifiesto una
irregularidad en la aorta descendente tras el nacimiento de la ar-
teria subclavia izquierda. La segunda de ellas presentaba un ne-
vus acrémico telangiectdsico en hemicara izquierda y region
sacrococcigea y microftalmia severa del ojo izquierdo con per-
sistencia de vitreo primario. La IRM cerebral, cérvicodorsal y
lumbosacra, asi como la ecodoppler cardiaca y el ECG no mos-
traron alteraciones significativas. La tercera de las pacientes te-
nia angiomas planos distribuidos en territorio de la primera y
tercera rama del trigémino izquierdo, con afectacién del labio y
tracto respiratorio superior. La RMN cerebral revel6 una malfor-
macién de Dandy-Walker. En la eco cardiaca se objetivé una mi-
nima comunicacién interauricular en posicién secundum.
Discusion. El Sindrome PHACES es una entidad infrecuente que
requiere un abordaje multidisciplinario de los pacientes afectos
por las implicaciones estéticas del proceso asi como por sus
manifestaciones sistémicas, algunas de ellas incluso con riesgo
vital.
Bibliografia
1. Metry DW. Potencial complications of segmental hemangio-
mas of infancy. Semin Cutan Med Surg. 2004;23(2):107-15.
2. Haggstrom AN, Frieden 1J. Hemangiomas: past, present, and
future. J Am Acad Dermatol. 2004;51:S50-2.

35. ACTITUD FRENTE A LOS HEMANGIOMAS
COMPLEJOS

J.M. Fernandez Vozmediano?, J.C. Armario Hita,
A. Jaén Larrieu, A. Nieto Herce? y A. Gonzdlez Cabrerizo
4Instituto de Dermatologia y Laserterapia. Servicio

de Dermatologia. Hospital Universitario de Puerto Real.
Universidad de Cddiz. Espaia.

Introduccion. Como es sabido, los hemangiomas son los tumores
mads frecuentes en la infancia. La mayorfa aparecen durante las
primeras semanas de la vida, suelen ser lesiones solitarias y foca-

les. La localizacién més frecuente es la cabeza y el cuello. Por lo
general proliferan durante el primer afio de vida. El tamafio defi-
nitivo de la lesién depende del grado y duracién de la prolifera-
cién, situaciones imposibles de predecir. Entre las complicaciones
secundarias al desarrollo de hemangiomas, se han descrito ul-
ceraciones, hemorragias, obstruccion de las vias aéreas, de la
audicion o de la visidn, insuficiencia cardiaca congestiva y dis-
torsiones esqueléticas. La presencia de miltiples hemangiomas
cutaneos (hemangiomatosis) deberia alertar sobre la potencial
afectacion visceral, en particular la hepatica.

Protocolo de actuacion. Ante cualquier hemangioma, es funda-
mental que se realice una exploracién completa. La imagen clini-
ca depende de la profundidad a la que se encuentra con respecto
a la piel, de su tamafio y de su estado evolutivo. En los casos de
hemangiomas complejos y en base a su tamafio, localizacién y
evolucion, serd necesario realizar pruebas complementarias es-
pecificas. La prueba de imagen de eleccidn es la ecografia cuté-
nea, que aporta informacién sobre la localizacién, extension a
tejidos profundos y la posible existencia de alto flujo dentro de la
proliferacion vascular. En algunas ocasiones es imprescindible la
realizacion de una RNM, con el fin de definir de forma mas exac-
ta la extension total de la lesién o su comunicacién con vasos
profundos. El tratamiento debe ser evaluado de forma individua-
lizada. Entre las alternativas terapéuticas incluimos los trata-
mientos médicos y los quirdrgicos. El tratamiento médico mds
importante es la corticoterapia oral, de eleccién en las lesiones
multiples (hemangiomatosis) sobre todo en las fases de creci-
miento. En algunas ocasiones se puede asociar la corticoterapia
intralesional. El interfer6n alfa se ha utilizado en lesiones dise-
minadas, asf como las que tienen gran tamafio o no son accesi-
bles al tratamiento quirtirgico. Entre los tratamientos quirtrgicos,
la laserterapia con dye laser es mds efectiva en el tratamiento de
lesiones planas en fases precoces de su evolucién, antes de que
comience la fase de crecimiento rapido. El laser de Nd: YAG es
mds adecuado para lesiones grandes, en estadios m4s tardios de
su desarrollo. La criocirugia se considera de eleccion en los an-
giomas mads superficiales y en los que tienen crecimiento rapido
que ocasionen ulceracion y sangrado, capaces de originar altera-
ciones funcionales en zonas anatémicas importantes (via aérea,
cavidad oral) o que causen alteraciones estéticas severas de gran
repercusion en el paciente. La cirugia convencional puede ser util
en los casos localizados en parpados superiores, en los pedicula-
dos, los ulcerados o los sangrantes. En otros casos estd indicada
la embolizacidn, el vendaje compresivo o la compresion neuma-
tica intermitente.

Conclusion. El manejo de los hemangiomas cutdneos puede ser
complejo, en funcién del tamafio de la lesidn, su localizacién o la
aparicioén de complicaciones como la hemorragia o la ulceracion.
Es importante que se realice un diagndstico precoz en estas lesio-
nes y el estudio complementario necesario para descartar otras
alteraciones asociadas. El tratamiento deberd ser individualizado
y debe ir encaminado a detener la tendencia al crecimiento pro-
gresivo y prevenir o resolver las posibles complicaciones.

36. PENFIGO FOLIACEO INFANTIL
CON DEPOSITOS IGG E IGA

V. Sanchez Garcia, A. Sanz Trelles?, A. Vera Casafio,

A. Crespo Erchiga y J. del Boz Gonzilez

Servicio de Dermatologia. “Servicio de Anatomia Patoldgica. C. H.
Carlos Haya. Mdlaga. Esparia.

Introduccion. El pénfigo folidceo (PF) o superficial es una enfer-
medad ampollosa cutdnea autoinmune cuyo antigeno diana es
una glicoproteina desmosdmica transmembrana conocida como
desmogleina 1. Existen dos variantes de PF, la forma endémica o
fogo selvagem, que afecta nifios y jévenes de dreas rurales de
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Brasil, y la forma esporadica que generalmente afecta a pacientes
de mediana y alta edad, siendo muy poco frecuente en nifios.
Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 7 afios que con-
sultaba por la aparicién progresiva en los dltimos meses de mul-
tiples lesiones vesiculo-ampollosas, erosiones y costras en cara,
cuero cabelludo, mitad superior del tronco, raiz de miembros y
en dorso de los pies las cuales eran asintomdticas. La paciente no
presentaba antecedentes personales ni familiares de interés y la
anamnesis por aparatos fue normal. Se realizé una biopsia cuti-
nea que revel6 una acantolisis en capas altas de la epidermis asi
como abundantes neutrdfilos intraepidérmicos acompaiiados de
espongiosis. El 1a IFD se observaron depésitos de IgG e IgA dé-
bil en las uniones intercelulares de la epidermis que eran mas
evidentes en la porcién superior del estrato de Malpighi. La pa-
ciente fue tratada con sulfona 25 mg/dfa presentando una mejo-
ria espectacular en 4 semanas.
Discusion. S6lo se han descrito 29 casos de la variante no endé-
mica de PF en nifios. La mayoria de éstos fueron tratados tinica-
mente con corticosteroides sistémicos aunque el coadyuvante
mads usado fue la dapsona. Otros tratamientos fueron eritromici-
na, antimaldricos, azatioprina y metotrexate. En la actualidad
existen técnicas de IFI asi como de especificidad antigénica para
la desmogleina 1 las cuales pueden confirmar precozmente el
diagnéstico en caso de que la clinica y/o la histologia no fueran
concluyentes.
Bibliografia
1. Metry DW, Hebert AA, Jordon RE. Nonendemic pemphigus
foliaceus in children. ] Am Acad Dermatol. 2002;46:419-22.

37. PENFIGOIDE AMPOLLOSO INFANTIL:
HALLAZGOS CLINICOS E INMUNOLOGICOS
EN UNA SERIE DE CUATRO CASOS

M.I. Martinez, M. A. Gonzalez-Ensenat?, A. Vicente?,
M. Gilaberteb, T. Estrach y J.M. Mascar6

Servicios de Dermatologia. Hospital Clinic. “Hospital de Sant Joan
de Déu. Hospital del Mar. Barcelona. Espaiia.

Fundamento. El penfigoide ampolloso (PA) es una enfermedad
ampollosa autoinmune muy infrecuente en la infancia. Clinica e
inmunoldgicamente la enfermedad parece ser idéntica a la forma
del adulto, aunque la afectacién mucosa y la palmoplantar suelen
ser mds comunes en los nifios.

Material y métodos. Presentamos cuatro casos de PA infantil,
tres de los cuales pudieron ser caracterizados inmunolégicamen-
te mediante técnicas de inmunofluorescencia indirecta, inmuno-
blot y ELISA.

Resultados. La enfermedad apareci6 en todos los pacientes antes
del afio de edad, y todos presentaron afectacion de palmas y plan-
tas. Todos los pacientes alcanzaron una remisién completa con
Iprednisolona oral en menos de 6 meses. En todos los pacientes la
inmunofluorescencia directa mostré depésitos de IgG y C3 en la
membrana basal, y en dos de ellos habia también depdsitos débi-
les de IgA. La inmunofluorescencia indirecta evidencié anticuer-
pos circulantes de tipo IgG contra la parte epidérmica de la
membrana basal separada por NaCl en los 3 pacientes estudiados,
presentando uno de ellos ademds anticuerpos de tipo IgA a titulos
débiles. Mediante técnicas de inmunoblot utilizando la proteina
recombinante NC16A del antigeno BP180 (antigeno del PA) se
observé la presencia de anticuerpos de tipo IgA (en los 3) y de
tipo IgG (en dos de ellos) contra dicha proteina. Dos de los tres
pacientes fueron también positivos mediante técnicas de ELISA.
Discusion. Hay pocos casos publicados de PA infantil que hayan
sido estudiados inmunolégicamente. Presentamos una serie de
cuatro casos; en tres de ellos se ha podido demostrar la existencia
de anticuerpos frente a BP180, con predominancia de respuesta
de tipo IgA. Este hallazgo sugiere una posible relacion con la

dermatosis ampollosa crénica de la infancia y puede ser debido a

mayor prevalencia de respuesta IgA en general en este grupo de

edad. Se necesitan estudios mas amplios para verificar si las for-

mas infantiles de PA son idénticas inmunolégicamente a la forma

del adulto.

Bibliografia

1. Chimanovitch I, Hamm H, Georgi M, et al. Bullous pemphi-
goid of childhood. Autoantibodies target the same epitopes
within the NC16A domain of BP180 as autoantibodies in bu-
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38. PROTEINOSIS LIPOIDICA. A PROPOSITO
DE UN CASO CLINICO

M. Ferran?, M. Gilaberte?, A. Martinez-Roigb, M. Garciac
y R.M. Pujol?

Servicios de “Dermatologia, "Pediatria, ‘Anatomia Patoldgica.
Hospital del Mar. IMAS. UAB. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. La proteinosis lipoidica es una genodermatosis
poco frecuente de herencia autosémica recesiva. Su. etiologia es
desconocida, pero se ha asociado con alteraciones del coldgeno.
Recientemente se han descrito varias mutaciones en el gen que
codifica la proteina 1 de la matriz extracelular. Presentamos un
caso de proteinosis lipoidica y comentamos sus hallazgos clini-
cos e histopatoldgicos caracteristicos.
Caso clinico. Varén de 6 afios, hijo de padres consanguineos, que
fue remitido a nuestro servicio para valoracién de lesiones de
aspecto cicatricial desde los tres afios de edad. El paciente pre-
sentaba ronquera desde el nacimiento y los padres referian que
las lesiones cutdneas se precedian ocasionalmente de vesiculas.
En la exploracidn fisica se observaron multiples cicatrices de as-
pecto acneiforme localizadas en el tronco, las extremidades y la
cara. Presentaba unas pdpulas de aspecto perlado, arrosariadas en
el borde de los parpados y una zona infiltrada, nacarada en el la-
bio inferior. En la biopsia cutdnea se observo el depdsito de un
material hialino extracelular alrededor de los vasos sanguineos,
PAS positivo y diastasa resistente. En base a los hallazgos clini-
cos ¢ histopatoldgicos se estableci6 el diagndstico de proteinosis
lipoidica.
Discusion. La proteinosis lipoidica se caracteriza por el depdsito
de un material hialino en la piel y las mucosas, habiéndose descri-
to también la afectacion visceral. La voz ronca, secundaria a la
infiltracién de la laringe por dicho material, suele ser la primera
manifestacion clinica. Las lesiones cutdneas aparecen a partir del
segundo afio y consisten en vesiculas que evolucionan a cicatrices
de aspecto acneiforme. Posteriormente aparecen lesiones verru-
cosas en forma de papulas y placas en el tronco, las extremidades
y la cara. Una caracteristica muy tipica de dicha entidad son las
papulas arrosariadas del borde de los parpados (blefaritis monili-
forme). En el TAC craneal pueden observarse calcificaciones en
forma de coma. El diagndstico suele hacerse en base a la clinica
con posterior confirmacidn histopatolégica. No existe un trata-
miento efectivo, sin embargo se han propuesto diferentes opcio-
nes terapéuticas. El curso de dicha enfermedad es progresivo, con
la aparicién de nuevas lesiones y un engrosamiento de la piel y de
las mucosas, siendo la esperanza de vida es normal.

Bibliografia

1. Nanda A, Alsaleh QA, Al-Sabah H, Ali AM, Anim JT. Lipoid
proteinosis: report of four siblings and brief review of the lite-
rature. Pediatr Dermatol. 2001;18:21-6.

2. Hamada T, McLean WH, Ramsay M, Ashton GH, Nanda A, et
al. Lipoid proteinosis maps to 1g21 and is caused by muta-
tions in the extracellular matrix protein 1 gene (ECM1). Hum
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39. MANIFESTACIONES CUTANEAS EN EL
SINDROME DE DIGEORGE

D. Bodet, R. Bartralot, J. Mollet, C. Heras y V. Garcia-Patos

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Vall d’Hebron.
Barcelona. Esparia.

Introduccion. El sindrome de DiGeorge (SDG) es un sindrome
clinicamente heterogéneo debido a una malformacién congénita
multiple que afecta a los 6érganos que derivan del tecer y cuarto
arcos branquiales, es decir al timo y a las gldndulas paratiroides.
La mayoria de pacientes tienen en comun una deleccién micros-
copica en el cromosoma 22q1 1. Esta condicién se caracteriza por
hipoplasia o displasia del timo y paratiroides, malformaciones
cardiacas e hipocalcemia. Otras manifestaciones dismorficas son
hipertelorismo, micrognatia e implantacién baja de los pabello-
nes auriculares. Como consecuencia de la hipoplasia del timo se
observa en casi todos los casos linfopenia T. Cuando se detectan,
los linfocitos T son inmaduros y se caracterizan por la expresion
de CD1 y la coexpresiéon de CD4 y CD8. En la sangre se pueden
observar linfocitos B normales asociados con una discreta hipo-
gammaglobulemia y una respuesta deficitaria de anticuerpos
post-inmunizacién. Las manifestaciones clinicas del SDG son
las de una inmunodeficiencia combinada grave y de un hipopara-
tiroidismo. La tetania hipocdlcemica suele ser la forma de pre-
sentacion de la enfermedad. Las manifestaciones cutdneas
consisten en erupciones eczematosas inespecificas que van desde
cuadros leves que recuerdan a un eczema atépico hasta eritroder-
mias acompaiiadas de linfadenopatias que suelen ser reactivas,
pero que con frecuencia se pueden confundir con procesos linfo-
proliferativos.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de 20 pacientes con
SDG en el Hospital Materno Infantil de la Vall d’Hebron, diag-
nosticados en base a criterios inmunolégicos y/o genéticos. Se
valora la frecuencia de la afectacion cutdnea, el tipo de erup-
cién, su extension y las caracteristicas histoldgicas e inmunofe-
notipicas, asi como el tratamiento y la evolucién de dichas
erupciones.

Objetivos. Estudio de la prevalencia de afectacion cutdnea en
pacientes con SDG y caracterizacion de la clinica y la inmuno-
patologia.

40. NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1. MOSAICISMO
CLINICO Y GENETICO

M. Gilaberte?, C. Léazarob, E. Legius¢ y R.M. Pujol?

aServicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Barcelona. *Centre
de Genética i Molecular-IRO, Barcelona. Espaiia. <Center of
Human Genetics. Lovaina. Bélgica.

Caso clinico. Mujer de 36 afios sin antecedentes personales ni
familiares de interés que consulté por la presencia de maculas hi-
perpigmentadas presentes desde el nacimiento y de varias lesio-
nes papulo-nodulares sobre las maculas y la piel aparentemente
sana que aparecieron en la adolescencia. En la exploracién se ob-
jetivaron unas zonas hiperpigmentadas de color marrondcero de
aspecto parcheado («en tablero de ajedrez») que afectaban: una el
tercio superior de la espalda, hombro izquierdo, brazo y antebrazo
izquierdos extendiéndose hacia el d4rea mamaria izquierda y el
hombro derecho; otra la zona lumbar y otra la zona abdominal
derecha. Asimismo se observaron unas 4-6 lesiones papulo-nodu-
lares de 1 a 3 cm de diametro, blandas al tacto, localizadas en el
abdomen, muslos y antebrazos El estudio histopatoldgico de una
lesion confirmo la sospecha clinica de neurofibroma. Las explora-
ciones complementarias realizadas incluyeron: valoracién oftal-
moldgica (no evidencia de nédulos de Lisch), ecografia abdominal
y estudio radioldgico seriado 6seo que fueron normales. La explo-
raciéon ORL y neuroldgica estaban dentro de la normalidad. En la

RMN cerebral se observaron multiples lesiones subcorticales bi-
hemisféricas que sugerian una etiologia vascular. La angio RMN
fue normal. El estudio de hemostasia fue normal y se descart6 la
presencia de anticuerpos antifosfolipido y de trombofilia familiar.
El estudio genético de la paciente y de sus padres detectd una de-
leccién de novo de todo el gen NF1 en forma de mosaico en el
70 % de las células estudiadas. La paciente tiene dos hijas de 9 y
5 afios con un drea hiperpigmentada en hemiabdomen derecho y
menos de 6 manchas café con leche.
Discusion. La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) puede ser secun-
daria a un mosaicismo debido a mutaciones somdticas. Las mu-
taciones somdticas tempranas dan lugar a manifestaciones
generalizadas, clinicamente indistinguibles de las formas no mo-
saico, mientras que las mutaciones mas tardias dan lugar a una
clinica localizada a menudo descritas como segmentarias. Los
individuos con NF1 en forma de mosaico, incluso con un fenoti-
po generalizado tienen menor probabilidad de presentar una
afectacion severa. Ante determinadas manifestaciones clinicas,
aunque moderadas o ambiguas, que sugieran la existencia de un
mosaico se debe descartar la existencia de una NF realizando un
estudio clinico de extension y confirmacion genética si es posible
ante la posibilidad de afectacion de la descendencia. Presenta-
mos un caso de NF1 en forma de mosaico y revisamos las carac-
teristicas clinicas de los casos de mosaicismo de NF1, asi como
la problematica diagndstica y genética que plantean.
Bibliografia
1. Genetic and clinical mosaicism in a patient with neurofibro-
matosis type 1. Hum Genet. 2004;114:284-90.
2. The clinical and diagnostic implications of mosaicism in the
neurofibromatosis. Neurology. 2001;56(11):1433-43.

41. ENFERMEDAD DE RIGA-FEDE ASOCIADA
A ENCEFALOPATIA POSTANOXICA Y TRISOMIA 21

J. Dominguez, A. Herrera, P. Fernandez-Crehuet, B. Garcfa,
F. Plaza? y F. Camacho

Departamento de Dermatologia MQYV. “Departamento
de Pediatria. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.
Esparia.

Fundamento. La enfermedad de Riga-Fede se caracteriza por la
presencia de una ulceracién traumdtica formada por una placa
grisdcea granulomatosa de consistencia firme, bien delimitada,
localizada en lengua y labio inferior. Las ulceras de la mucosa
oral son producidas por el traumatismo repetitivo que ocasionan
los dientes, especialmente los incisivos inferiores. El tratamiento
de la enfermedad radica en evitar el traumatismo crénico sobre la
mucosa oral siendo la extraccién de los incisivos inferiores el
tratamiento de eleccién. Presentamos un nifio de 2 afios y medio
de edad con sindrome de Down y enfermedad de Riga-Fede por
encefalopatia postandxica, con buena respuesta después de la ex-
traccién dentarfa.

Material y método. Varén de 2 afios y dos meses de edad con sin-
drome de Down, ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos
de Pediatria por displasia broncopulmonar grave, traqueotomizado
para ventilacién mecdnica por insuficiencia respiratoria crénica,
alimentacion enteral por sonda nasogastrica, retraso psicomotor
grave y encefalopatia postanoxica después de parada cardiorrespi-
ratoria. Consulté por ulcera indurada de 2 meses de evolucién en
mucosa interna de labio inferior. A la exploracion se observé en
labio inferior, a nivel de linea media, una placa granulomatosa ve-
rrugosa, indurada, de color blanco-grisaceo, de bordes bien defini-
dos, de 2,5 cm de longitud distribuida de forma simétrica
coincidiendo con la localizacién de los incisivos inferiores. Se ob-
servo como el niflo realizaba con frecuencia movimientos de suc-
cién y mordedura introduciendo el drea lesionada entre los
incisivos. No se observo respuesta anormal al estimulo doloroso.
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Resultados. Con el diagnéstico de enfermedad de Riga-Fede se
intentd tratamiento conservador pero al ver la persistencia de la
lesién se decidi6 la extraccion de los incisivos inferiores con lo
que se logré mejoria a las pocas semanas.
Discusion. La enfermedad de Riga-Fede es una rara enfermedad
de la que sélo existen 19 casos publicados. Se caracteriza por la
aparicién de una ulcera formada por una placa granulomatosa
grisdcea de consistencia firme y bien delimitada en la superficie,
predominantemente ventral, de la lengua o de la mucosa interna
del labio inferior. La importancia de la enfermedad de Riga-Fede
radica en su estrecha relacién con patologias neuroldgicas. Pen-
samos que habria que diferenciar la enfermedad de Riga-Fede
asociada a dientes natales o neonatales, que aparece en los pri-
meros meses de vida o antes de los 6 meses y en las que no se ha
visto relacién con alteraciones neuroldgicas (enfermedad de Riga-
Fede precoz), de la enfermedad que aparece coincidiendo con la
erupcion de los primeros dientes, a partir de los 6 meses, que si
se ha relacionado claramente con distintas patologias neurol6gi-
cas (enfermedad de Riga-Fede tardia). A este grupo perteneceria
nuestro paciente. El tratamiento de la enfermedad radica en evi-
tar el traumatismo repetido y crénico sobre la mucosa oral para
lo que se aconseja la extraccién dentaria.
Bibliografia
1. Hegde RJ. Sublingual traumatic ulceration due to neonatal
teeth (Riga-Fede disease). J Indian Soc Pedo Prev Dent. 2005;
23:51-2.
2. Baghdadi ZD. Riga-Fede disease asociation with micro-
cephaly. Int J Paediatr Dentistry. 2002;12:442-5.
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42. BEBE COLODION TRANSITORIO: A
PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

G. Martin, J.R. Ferreres, M.A. Gonzélez-Enseifiat, A. Vicente,
J. Ferrando?, M. Garcia® y R. Happle®

aServicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.
4Hospital Clinico de Barcelona. Esparia. “Servicio

de Dermatologia. University of Marburg. Alemania. “Servicio
Pediatria. Hospital de Figueres. Gerona. Esparia.

Introduccion. El término bebé colodion describe la apariencia
transitoria en el momento del nacimiento de bebés con una mem-
brana amarillenta, adherida, que cubre toda la superficie corpo-
ral. Los antecedentes familiares y sobre todo, la evolucion clinica
serdn de utilidad para determinar qué enfermedad se encuentra
asociada. Son de ayuda diagnéstica la biopsia cutdnea, los estu-
dios tricoldgicos y el estudio genético. Presentamos un caso cli-
nico de dificil diagnéstico y revisamos las distintas etiologias a
tener en cuenta delante de un bebé colodién transitorio.

Caso clinico. Nifia de 7 meses de edad, primera hija de un matri-
monio aparentemente sano, sin patologia cutdnea en la familia,
nacida de parto eutdcico sin complicaciones, que al nacer presen-
ta una membrana apergaminada que cubre toda la superficie cor-
poral, con ectropion. Con el diagndstico de bebé colodion, se
instaura tratamiento tépico con vaselina liquida y pomada epite-
lizante ocular bajo una estricta monitorizacién. Durante las 3 pri-
meras semanas de vida, la nifia sufre el desprendimiento de la
membrana y varios episodios de descamacion. A partir del mes
de edad la piel de la nifia es aparentemente normal, y no se apre-
cian alteraciones en las ufias ni en el pelo. No ha presentado epi-
sodios de descompensacion hidroelectrolitica, térmica, ni
infecciones. El desarrollo psicomotor estd dentro de la normali-
dad. Se realizan andlisis de sangre y estudios radioldgicos. Apor-
tamos los estudios de biopsia cutdnea y estudios tricolégicos
realizados para llegar al diagndstico de este caso. ¢ Se trata de un

caso de bebé colodion transitorio o debemos realizar més prue-
bas complementarias?
Discusion. El diagnéstico diferencial del bebé colodién incluye
como causas mds frecuentes la ictiosis lamelar y la eritrodermia
ictiosiforme congénita. Son causas menos frecuentes la tricotio-
distrofia y el sindrome de Netherton. Procedemos a discutir cémo
hemos llegado al diagndstico de bebé colodién transitorio des-
cartando paso a paso el resto de entidades que entran en el diag-
ndstico diferencial de esta entidad.
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43. HAMARTOMAS FIBROLIPOMATOSOS
PRECALCANEOS CONGENITOS

F. Corella, M.P. Garcia Muret, J. Dalmau, E. Baselga
y A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. Espaiia.

Fundamento. Los hamartomas fibrolipomatosos congénitos se
manifiestan desde el nacimiento como nddulos, del color de la
piel, blandos y no dolorosos, frecuentemente bilaterales y simé-
tricos, en regién medial posterior de la planta del pie. Aportamos
la descripcion de dos casos.
Casos clinicos. Presentamos a dos pacientes de 3 'y 7 meses de
edad, que desde el nacimiento presentaban dos nédulos de 1 cm
de didmetro aproximadamente, del color de piel normal, blandos,
no adheridos, no dolorosos, distribuidos simétricamente en su-
perficie medial posterior de ambas plantas. En ambos casos la
gestacion fue normal, con un parto a término y sin complicacio-
nes. En el primer caso destacaba entre los antecedentes familia-
res la presencia de lesiones similares en el abuelo y la tfa materna.
Tras el diagnéstico de nuestros dos pacientes se opté por la abs-
tencidn terapéutica, persistiendo las lesiones a los 9 y 5 meses,
respectivamente, del diagndstico, sin repercusion funcional.
Discusion. Los hamartomas fibrolipomatosos precalcdneos con-
génitos fueron descritos por primera vez por Larralde et al como
«pdpulas podalicas en el recién nacido». Se trata de una entidad
benigna presente desde el nacimiento. La etiologia es desconoci-
da, aunque se han postulado diversas teorias entre las cuales se
encuentra una base genética. El diagnéstico diferencial debe rea-
lizarse con las papulas piezogénicas del adulto, los lipomas simé-
tricos, las fibromatosis juveniles, los nevus lipomatosos
superficiales y otras patologias menos frecuentes. La evolucién
es similar en todos los pacientes, con persistencia del cuadro du-
rante el periodo de seguimiento y sin repercusién funcional du-
rante este tiempo. El tratamiento no es necesario debido a la
benignidad del cuadro y la falta de repercusién funcional.
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44. HEMIHIPERTROFIA AISLADA.
{QUE PODEMOS HACER?

J. Romero, A.I. Bernal, N. Bldzquez, I. Fernandez, M. Aguilar
y M. de Troya

Servicio de Dermatologia. Hospital Costa del Sol. Marbella.
Madlaga. Espaiia.

Fundamento. La hemihipertrofia congénita es una entidad poco
frecuente de etiologia desconocida caracterizada por un sobre-
crecimiento unilateral de todo o parte de una mitad del cuerpo.
Es conocida su asociacion a determinados tumores de la infancia,
especialmente el tumor de Wilms, pero ademds puede suponer un
problema funcional en el desarrollo motor del nifio.

Caso clinico. Recién nacido varén a término, sin complicaciones
obstétricas, de origen colombiano y padres no consanguineos.
Desde el momento del nacimiento presenta aumento de tamafio
del miembro inferior derecho. El estudio ecografico no detecta
masas abdominales, alteraciones cerebrales (transfontanelar), ni
alteraciones vasculares subyacentes. El aumento de tamafio se
debe a aumento de partes blandas. Tras 10 meses de vida el desa-
rrollo psicomotor y los controles ecograficos son normales pero
el aumento de tamaifio se hace evidente en todo el hemicuerpo
derecho.

Discusion. La hemihipertrofia congénita puede constituir una en-
tidad aislada, formar parte de sindromes mds complejos o aso-
ciarse a los mismos. En el primer caso, estd bien establecida la
necesidad de un control ecogréfico de estos pacientes cada 3 a
6 meses, sin embargo, poco se encuentra en la literatura sobre el
abordaje terapéutico de la deformidad subyacente.

45. EPIDEMIOLOGIA DE LA DERMATOLOGIA
PEDIATRICA EN UN HOSPITAL DE SEGUNDO
NIVEL

J.M. Casanova, M. Baradad, R.M. Marti y A. Font?

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Arnau de Vilanova
de Lleida. Espariia. “Documentalista médica.

Fundamento. Existen pocos estudios sobre la epidemiologia de
la dermatologia pedidtrica y, que nosotros sepamos, no se ha rea-
lizado ninguno en nuestro pais. Por ello, nos propusimos realizar
un estudio retrospectivo en el servicio de Dermatologia de nues-
tro hospital.

Material y métodos. El nuestro es un hospital de segundo nivel
que recibe pacientes derivados directamente desde las consultas
de pediatria extrahospitalaria y de los médicos de familia de los
centros de atencién primaria. En menor medida recibimos inter-
consultas del servicio de Pediatria hospitalaria. En el estudio he-
mos incluido todos los pacientes de 0 a 14 afios visitados a lo
largo del dltimo afio.

Resultados. Durante el 2004 realizamos 10490 visitas, de las que
1.116 fueron nifios de < 14 afios, lo que significa un 10,6 % del
total. 772 fueron primeras visitas y 394 visitas sucesivas. La dis-
tribucién por sexos fue idéntica (558 nifios y 558 nifias). El diag-
noéstico mds habitual fue el de nevus melanociticos, con un total
de 185 casos, lo que significa un 16,6 % del total (71 de ellos
nevus melanociticos congénitos, un 6,4 %). En segundo lugar se
sitda la dermatitis atépica, con 148 consultas, un 13,3 %, seguido
de los moluscos contagiosos (108 casos, 9,7 %) y las verrugas
(105 casos, 9,4 %). Respecto al resto de diagndsticos, entre las
patologia con mds de 10 consultas a lo largo del afio destacan por
orden de frecuencia el acné (50), los angiomas (25), la psoriasis
(23), la dishidrosis (22) y el eczema NOS (20), la alopecia areata
(20), la tifia capitis (17) y la tifia corporis (14), la urticaria (15),
las onicodistrofias (12), la pitiriasis rosada de Gibert (11), y el
impétigo, la dermatitis seborreica y el nevus sebaceo de Jadasso-
hn, con 10 casos cada uno.

Comentario. En una consulta de Dermatologia de un hospital ge-
neral, tanto en el adulto como en el nifio, hoy en dia el primer
motivo de consulta son los nevus melanociticos. En el nifio, en
nuestro pias, por delante incluso de la dermatitis atépica y las
infecciones viricas (moluscos y verrugas). El segundo dato que
Ilama la atencién es que la dermatitis atépica en nuestro centro
significa un 16,6 % del total de consultas, bastante por debajo del
26 % del total registrado en Suiza y del 29 % del pais de Gales.
Bibliografia

1. Wenk C, Itin PH. Epidemiology of Pediatric Dermatology and
Allergology in the Region of Aargau, Switzerland Pediatric
Dermatology. 2003;20:482-7.
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POSTERES

1. SINDROME DE MCCUNE-ALBRIGHT

C. Laguna, G. Pitarch, 1. Febrer, B. Martin,
M.L. Garcia-Melgares y E. Roche

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Valencia. Esparia.

Fundamento. Describir el caso de una nifia con sindrome de
McCune-Albright.

Material y métodos. Nifia de 9 afios diagnosticada en el servicio
de dermatologia del Hospital General Universitario de Valencia
en Septiembre del 2005.

Caso clinico. Paciente de 9 aflos que presentaba manchas café
con leche extensas e irregulares en cara (frontotemporal y maxi-
lomandibular) desde el nacimiento que habian aumentado de ta-
mafio con la edad. Estas maculas hiperpigmentadas de bordes
indentados eran unilaterales, afectaban a hemicara izquierda si-
guiendo las lineas de Blaschko. A causa de un sangrado vaginal
espontdneo e intermitente que habia experimentado en los meses
previos se realizé un estudio endocrinolégico completo y una ex-
ploracién fisica minuciosa que finalmente no mostraron altera-
ciones endocrinas ni pubertad precoz. En la radiografia de huesos
largos no se apreciaron alteraciones y la radiografia de craneo
mostré una lesién que ocupaba el seno maxilar izquierdo, la TAC
confirmé que se trataba de una displasia fibrosa. Nuestra pacien-
te presentaba pues dos de las tres caracteristicas de la triada del
Sd Albright, manchas café con leche y displasia fibrosa monosto-
tica, que afectaba de forma asintomadtica al maxilar izquierdo,
defecto 6seo subyacente a la lesidn cutdnea, en ausencia de pu-
bertad precoz u otras endocrinopatias.

Discusion. El sindrome de McCune-Albright es un trastorno
infrecuente caracterizado por la triada de displasia fibrosa poli/
monostética, manchas café con leche y endocrinopatias hiper-
funcionantes que incluyen pubertad precoz, hiperprolactinemia,
incremento en la secrecion de hormona de crecimiento, sindrome
de Cushing o hipertiroidismo. Muchos de los casos publicados
no presentan la triada completa, sin embargo para hacer el diag-
nostico es suficiente con dos manifestaciones de la misma. Se
trata de un mosaicismo producido por una mutacién postcigética
de la subunidad alfa de la proteina Gs. Las manifestaciones clini-
cas serdn tanto mds leves conforme m4s tardia en la embriogéne-
sis sea la mutacién. Las manchas café con leche suelen preceder
al descubrimiento de la displasia fibrosa entre 3 meses y 9 afios.
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Se producen en el 60 % de los pacientes, son a menudo unilatera-

les con bordes indentados y aparecen sobre la lesion 6sea subya-

cente o en el mismo hemicuerpo. La displasia fibrosa afecta

sobretodo al fémur proximal, pelvis y huesos de la cara. Las es-

tructuras craneofaciales se afectan entre un 25-30 % de pacientes

con displasia fibrosa y pueden causar alteraciones de la vision,

protosis, obstruccién nasal, sinusitis, asimetria facial o alteracio-

nes en la audicién. Si son asintomadticas las lesiones pueden ser

seguidas radiolégicamente.

Blbllograf’ ia

. Landau M, Krafchik BR. The diagnostic value of café-au-lait

macules. J Am Acad Dermatol. 1999;40:877-90.

2. Bolger W, Ross A. McCune-Albright syndrome: a case report
and review of the literature. Int J Pediatr Otorhinolaryngol.
2002;65:69-74.

2. SfNDROME,DE BUSCHKE-OLLENDORFE.
PRESENTACION DE DOS CASOS

E. Roche, M.L. Garcia-Melgares, G. Pitarch, T. Martinez,
L. Febrer y J.M. Fortea

Consorcio Hospital General Universitario de Valencia. Esparia.

Fundamento. Presentacion de dos casos de sindrome de Buschke-
Ollendorff.
Material y métodos. Caso 1: nifio de 6 afios de edad que presenta,
desde el nacimiento, papulas de consistencia eldstica y de color
similar a la piel normal, en dreas lumbares y nalgas. Anteceden-
tes de lesiones similares en la madre, tio materno, un primo y la
abuela. Se realiza una biopsia de una de las lesiones, que de-
muestra la presencia de un nevus conjuntivo. El estudio radiogra-
fico de manos, pies y pelvis demostré la presencia de focos de
osteopoiquilia. Caso 2: nifio de 9 afios de edad, con antecedentes
patolégicos de hipertension arterial y rasgo talasémico. Desde el
nacimiento presenta unas papulas de consistencia eldstica y color
similar a la piel normal, en abdomen y espalda. Antecedentes de
lesiones similares en la hermana, la madre y la tia materna. La
biopsia de una lesiéon demostré la presencia de un nevus conjun-
tivo. El estudio radiogréafico puso de manifiesto la presencia de
focos de osteopoiquilosis en los huesos de manos y pies.
Resultado. Las lesiones cutdneas en ambos casos, consistentes en
nevus de tejido conjuntivo, asociadas a la presencia de focos de
osteopoiquilosis, y los antecedentes familiares establecieron el
diagndstico de sindrome de Buschke-Ollendorff.
Discusion. Este sindrome infrecuente fue descrito por Buschke y
Ollendorff en 1928. Se trata de uuna patologifa autonémica domi-
nante de penetrancia variable, caracterizada por la asociacién de
nevus diseminados del tejido conectivo y osteopoiquilosis. Tanto
los nevus de tipo eldstico diseminados, denominados elastoma
juvenil, como los nevus de tipo coldgeno diseminados, denomi-
nados dermatofibrosis lenticularis disseminata pueden aparecer
en este sindrome. Los pacientes presentan al nacimiento, o desa-
rrollan durante las primeras décadas de la vida, lesiones disemi-
nadas en el tronco, miembros superiores y muslos. Las lesiones
osteopoiquildticas se caracterizan por opacidades redondeadas
ovales o lineales de entre 2 y 10 milimetros de didmetro, locali-
zadas en las epifisis y las metéfisis de los huesos largos, pelvis, y
de los huesos de manos y pies. Estas lesiones se desarrollan len-
tamente en la infancia y persisten durante la vida adulta, siendo
generalmente asintomaticas.
Bibliografia
1. Kim GH, Dy LC, Caldemeyer KS, Mirowski GW. Bus-
chke-Ollendorff syndrome. J Am Acad Dermatol. 2003;48:
600-1.
2. Assmann A, Mandt N, Geilen CC, Blume-Peytavi U. Bus-
chke-Ollendorff syndrome — differential diagnosis of dissemi-
nated connective tissue lesions. EJD. 2001;11(6):576-9

3. DISPLASIA ECTODERMICA HIPOHIDROTICA
DESCRIPCION DE UNA NUEVA MUTACION
EN UNA FAMILIA

G. Pérez Pastor, F. Valcuende Cavero, G. Tomas Cabedo
y M. Moreno Presmanes

Unidad de Dermatologia. Hospital de La Plana. Villarreal. Espaiia.

Introduccion. Las displasias ectodérmicas son un grupo hetero-
géneo de enfermedades hereditarias que asocian anomalias de
tejidos derivados del ectodermo. Las principales manifestaciones
clinicas son: hipohidrosis, onicodisplasia, tricodisplasia e
hipo/anodontia, que pueden presentarse en mayor o menor grado
segtin el tipo de displasia ectodérmica. En cuanto a la herencia,
se han descrito formas autonémicas dominantes, recesivas y liga-
das al cromosoma X. Presentamos una familia con varios miem-
bros afectos de manifestaciones parciales de displasia
ectodérmica hipohidrética, destacando la ausencia de los incisi-
vos laterales superiores y alteraciones del cabello. El estudio ge-
nético demostré la herencia autosémica dominante de una
mutacién no descrita hasta ahora.
Caso clinico. Paciente de 5 afios con desarrollo normal remitida
por su pediatra por presentar desde el nacimiento queratosis pi-
lar, xerosis cutdnea, cabello escaso y fino asi como alteraciones
dentarias. La paciente no tenia antecedentes de hipertermia ni
otros sintomas. En la exploracion destacaba ademds de la xerosis
cutdnea, el cabello fino y escaso, la frente prominente y dientes
cénicos junto con ausencia de varias piezas dentarias. La analiti-
ca no demostré ninguna alteracion y en la ortopantomografia se
detectd la ausencia de los incisivos laterales superiores perma-
nentes. En la familia hab{a varios individuos de ambos sexos con
ausencia de incisivos laterales superiores y alteraciones del cabe-
1lo a lo largo de cinco generaciones. Se consiguié hacer estudio
genético a cuatro familiares detectdndose la herencia autosémica
dominante de una nueva mutacién ain no descrita que condicio-
na una forma atenuada de displasia ectodérmica hipohidrética.
Discusion. La variabilidad clinica de las displasias ectodérmicas
hace a veces dificil el diagnéstico. En esta familia con manifesta-
ciones parciales y leves de la enfermedad, la caracteristica mas
llamativa y que permiti6 detectar a los afectados fue la ausencia
de los incisivos laterales permanentes. El estudio genético fami-
liar permitié un adecuado consejo genético.
Bibliografia
1. Plottova-Puech I, Cambazard F. Hypohidrotic ectodermal dys-
plasias. Ann Dermatol Venereol. 2002;129:1276-85.
2. J. Lamartine. Towards a new classification of ectodermal dys-
plasias. Clin Exp Dermatol. 2003;28:351-5.

4. A PROPOSITO DE UN CASO DE SINDROME
DE CORNELIA DE LANGE

C. Pereda Carrasco, R.L. Godoy Castelld, L. Calduch
Rodriguez, M.A. Revert Ferndndez, 1. Molina Gallardo
y E. Jorda Cuevas

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario
de Valencia. Esparia.

Introduccion. El sindrome de Cornelia de Lange, también 1lama-
do Typus Amstelodamensis o sindrome de Brachmann-De Lan-
ge, es un sindrome polimalformativo congénito que se caracteriza
por una facies tipica, un retraso psicomotor y estatural, alteracio-
nes conductuales y malformaciones musculoesqueléticas, princi-
palmente de extremidades superiores.

Caso clinico. Describimos el caso de un varén de 6 afios, sin an-
tecedentes familiares de interés, intervenido por subluxacién del
tabique nasal, estrabismo y estenosis pildrica. Presentaba: retraso
psicomotor, estrabismo, tricomegalia, sinofridia, hipertricosis la-
nuginosa a nivel de la espalda (sobretodo a nivel lumbar), de los
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hombros y de los brazos; orejas y linea de implantacion del pelo
bajos, filtrum largo e implantacién de pulgares baja. El cariotipo
y €l TAC eran normales.
Discusion. El sindrome de Cornelia de Lange se hereda de forma
autosémica dominante; no obstante, la gran mayoria de los casos
son esporadicos por mutacién espontdnea. Los pacientes presen-
tan malformaciones a nivel: musculoesquelético (retraso del cre-
cimiento, malformacién de las extremidades (sobretodo las
superiores...), craneofacial (sinofridia, tricomegalia, anomalias
nasales, filtro largo, labios finos, linea de implantacién del pelo
baja...), cutaneo (cutis marmorata, hirsutismo, pezones y ombli-
go hipopldsicos...) y genitourinario entre otros. En los casos se-
veros, la mortalidad suele ser producida por aspiraciones,
infecciones pulmonares, malformaciones cardiacas y gastroin-
testinales. Existen dos fenotipos: el cldsico y el moderado. A ve-
ces en los primeros afios de vida, el diagndstico del fenotipo
moderado es dificil; pero, nos puede ayudar la presencia de: sin-
ofridia, filtro largo, labios finos y una mandibula cuadrada. Ante
la sospecha de este sindrome, deberemos solicitar pruebas diag-
ndsticas para descartar malformaciones sistémicas. Se puede rea-
lizar un diagdstico prenatal mediante ecografia (todos presentan
retraso del crecimiento intrauterino), y niveles disminuidos de
proteina-A plasmadtica durante el segundo trimestre de embara-
z0.
Conclusion. Ante un nifio con retraso ponderoestatural, sinofri-
dia y tricomegalia deberemos descartar un sindrome de Cornelia
de Lange. Este caso nos recuerda que, en ocasiones, serd el der-
matdlogo quien debera realizar la aproximacion diagnéstica de
este sindrome, cuya deteccion precoz es fundamental para tratar
y prevenir todas sus posibles complicaciones.
Bibliografia
1. Jackson L, Kline AD, Barr MA, Koch S. De Lange syndrome:
a clinical review of 310 individuals. Am J Med Genet. 1993;
47(7):940-6.
2. Allanson JE, Hennekam RC, Ireland M. De Lange syndrome:
subjective and objective comparison of the classical and mild
phenotypes. J Med Genet. 1997;34(8):645-50.

5. INCONTINENTIA PIGMENTI: CASO CLiNIQO
CONTROVERTIDO EN RECIEN NACIDO VARON

R. Ramon, 1. Betlloch, J. Mataix, M.T. Martinez?, N. Pastor
y A. Lucas

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital General
Universitario de Alicante. Espaiia.

Fundamento. La incontinentia pigmenti (IP) es un raro transtor-
no de herencia dominanate ligado al cromosoma X, letal intrau-
tero en la mayoria de varones afectados y con expresividad
variable en las mujeres. La clinica cutdnea se subdivide en 4 es-
tadios, vesicular, verrucoso, hiperpigmentado y atréfico. Las mu-
taciones en el gen NEMO dan lugar a la expresién de la
enfermedad.

Caso clinico. Lactante varon de 21 dias, nacido a término, sin
antecedentes familiares de interés, presentaba lesiones ampollo-
sas en manos y pies desde el nacimiento que tenian curso en bro-
tes. Ademds de las lesiones vesiculosas se observaban lesiones
papulosas eritematosas incipientes en manos, una lesion ampo-
llosa en encia superior y dreas de hiperpigmentacién y discreta
atrofia en trayectoria lineal, en la cara postero-interna de ambos
miembros inferiores. Las piernas presentaban discreta asimetria.
Ademads habia malformaciones menores como sindactilia entre
3.er-4° dedos ambas manos, mamila supernumeraria en hipocon-
drio derecho, hipospadias y frenillo lingual corto. Se realiza
biopsia de una papula de la mano y de la zona vesiampollosa del
pie y se observan en ambas vesiculas intraepidérmicas-subcor-
neas, ocupadas principalmente por eosindfilos. En algunas dreas

espongiosis eosinofilica muy marcada, queratinocitos disquera-
tdsicos y necréticos. Marcado infiltrado de eosindfilos en dermis
y edema papilar manifiesto, todo ello concordante con IP Sin
embargo el estudio de cariotipo, la exploracién oftalmoldgica,
neurolégica y el mapeo de 8 de los 10 exones del gen NEMO
resulté normal. A los 4 meses de edad el paciente ya no presenta-
ba lesiones ampollosas y tan sélo tenia lesiones hiperpigmenta-
das en extremidades.
Discusion. Nos encontramos ante un caso complejo que presenta
una clinica y una histologia compatible con IP pero en el cual no
hemos podido demostrar alteracién genética morfoldgica. Esta-
mos pendientes del estudio funcional del gen. El hecho de que
sea un vardn quien presente las lesiones cutdneas es extremada-
mente raro. Se discute la IP y el posible diagndstico diferencial
del paciente.
Bibliografia
1. Berlin AL, Paller AS, Chan LS. Incontinentia pigmenti: A re-
view and update on the molecular basis of patophysiology. J
Am Acad Dermatol. 2002;47:169-87.
2. Sahn EE. Vesiculopustular disease of neonaes and infants.
Curr Opin Pediatr. 1994;6:442-6.

6. SINDROME DE HAY WELLS

S. Martinez Garcia, A. Vera Casailo, J. del Boz Gonzilez,
T. Martin Gonzdlez y V. Sdnchez Gonzélez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Carlos Haya.
Madlaga. Esparia.

Introduccion. El sindrome de Hay Wells, también llamado sin-
drome AEC, es una rara entidad perteneciente al grupo de las
displasias ectodérmicas. Suele presentar una herencia autosémi-
ca dominante.

Caso clinico. Paciente varén de 9 afios de edad sin antecedentes
familiares de interés que presenta desde el nacimiento multiples
alteraciones, entre las que destacan; alopecia cicatricial, piel seca
con tendencia a provocar dermatitis y frecuente sobreinfeccion,
anquiloblefaron, paladar hendido, hipospadia y atrofia renal de-
recha, por la que fue nefrectomizado. Hiposudoracidn, distrofia
ungueal asi como alopecia de cola de cejas y pestafias.
Discusion. Descrito en 1976 por Hay y Wells en pacientes que
presentaban anquiloblefaron, displasia. ectodérmica y fisura la-
bial y/o palatina, puede asociar también alteraciones genitales,
renales, deformidades auriculares y otitis media de repeticion.
Entre los principales diagnésticos diferenciales destacan el sin-
drome EEC y el sindrome Rapp Hodgkin.

7. SINDROME DEL PELO IMPEINABLE

F. Millan, E. Quecedo, M.J. Sanjuédn?, V. Pont, R. Carmena,
L. Hueso, M. Velasco y E. Gimeno

Servicio de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital Arnau
de Vilanova. Valencia. Esparia.

Caso clinico. Nifia de 2 afios que acude a la consulta de dermato-
logia porque a partir del primer afio de vida, comienza a presen-
tar cambios en el pelo que lo hacen dificilmente peinable. No
existia historia familiar de alteraciones pilosas. A la exploracién
se le detecta un pelo rubio, de textura fina, ensortijado, con difi-
cultad a la hora de peinarlo. No se aprecian alteraciones dentales,
ni ungueales. El examen microscépico del pelo mostro las clési-
cas formas triangulares y ovales.

Discusion. Aunque, lo mds frecuente, es que se trate de un ha-
llazgo aislado, es recomendable una exploracién minuciosa pa-
rea descartar posibles anomalias asociadas.
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8. ERUPCION A TIPO ACRODERMATITIS
ENTEROPATICA ASOCIADA A DEFICIT
DE ORNITINTRANSCARBAMILASA

J.C. Pascual, J. Matarredona, J. Mut® y E. Paya?

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital General
Universitario de Elche. Alicante. Espaiia.

Introduccion. El déficit de Ornitin-Transcarbamilasa (OTC) es la
alteracion mas frecuente del ciclo de la urea. Es una enfermedad
hereditaria asociada al cromosoma X. Se han descrito més de
150 mutaciones del gen. El amonio, una molécula extremada-
mente toxica para el organismo, es generado durante el catabolis-
mo de las proteinas y se acumula en los pacientes con déficit de
OTC. Parte del tratamiento de esta deficiencia consiste en una
dieta baja en proteinas para evitar episodios de hiperamoniemia
que pueden ser letales. Bien por la dieta baja en proteinas o por el
propio déficit de OTC, se producen déficits de ciertos amino4dci-
dos que pueden provocar un cuadro cutdneo similar a la acroder-
matitis enteropdtica.

Caso clinico. Varén de 53 dias de edad, diagnosticado de déficit
de OTC, en tratamiento con una dieta baja en proteinas. El pa-
ciente presentaba desde hacia 7 dias una erupcién eritematodes-
camativa en el dorso de ambos pies, zona perioral y asociaba en
la zona perianal dreas erosionadas. Con la sospecha inicial de
acrodermatitis enteropdtica se realizé una biopsia-punch del dor-
so del pie y se determinaron en sangre los niveles de zinc. Ade-
mds se realiz6 una determinacién de niveles de aminodcidos en
sangre. El examen histopatoldgico reveld una epidermis con pa-
raqueratosis, ausencia de capa granulosa y palidez de los querati-
nocitos, hallazgos compatibles con el diagndstico de
acrodermatitis enteropdtica. Por otro lado, los niveles de zinc en
sangre fueron normales, acompafidndose sin embargo de un défi-
cit de ciertos aminoécidos, en concreto de citrulina, arginina, iso-
leucina y tript6fano. Por lo que se clasificé como una erupcién a
tipo acrodermatitis enteropdtica asociada a déficit de Orni-
tin-Transcarbamilasa. El paciente falleci6 a las 24 horas por una
descompensacion metabdlica.

Discusion. La acrodermatitis enteropdtica estd caracterizada por
lesiones cutdneas eritematosas, descamativas y erosivas localiza-
das en zonas acrales y periorificiales, alopecia y diarrea. En
1973 Moynahan y Barnes asociaron estos hallazgos clinicos con
niveles bajos de zinc en plasma y demostraron marcada mejoria
tras administrar suplementos orales de zinc. Sin embargo, cua-
dros clinicos cutdneos idénticos se han descrito asociados a otras
deficiencias. Ciertas enfermedades metabdlicas cursan con défi-
cit de algunos aminodécidos, bien por la propia enfermedad o bien
por su tratamiento (dieta baja en proteinas). La literatura recoge
otro caso de acrodermatitis enteropdtica-like causado por déficit
de OTC1, y un pequefio nimero de casos de otras metabolopatias
(deficiencia iatrogénica de isoleucina2, enfermedad de orinas en
jarabe de arce, acidurias orgénicas). Todos los ejemplos anterio-
res cursan con niveles bajos de animodécidos, especialmente de
isoleucina, fundamentalmente causados por la ingesta baja de
proteinas que forma parte del tratamiento de dichos procesos.
Como conclusién remarcar que, cuadros clinicopatolégicos idén-
ticos a la acrodermatitis enteropdtica por déficit de zinc pueden
asociarse a deficiencias de algunos aminodcidos y que la deter-

minacién del aminograma nos ayudard a diferenciarlos de los

casos que se asocian a déficit de zinc y realizar un tratamiento

correcto.
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9. CONTRACTURA ISQUEMICA DE VOLKMANN
CONGENITA ASOCIADA A INFARTO CEREBRAL
NEONATAL

A. Martin-Santiago, A. Miguélez, M. Pascual, M.A. Grimalt?,
J. del Pozo, J. Escalas y F. Mestre

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital Son Dureta.
Palma de Mallorca. Espaiia.

Introduccion. La contractura isquémica de Volkmann congénita
(CIVC) es una entidad rara, caracterizada por lesiones cutdneas,
contractura y neuropatia unilaterales, afectando generalmente a
un miembro superior. Presentamos un caso de CIVC asociada a
infarto cerebral, obliteracién de la arteria car6tida y malforma-
cién ocular.
Caso clinico. Varén de 15 dias que habia nacido a término con
una lesion cutdnea sugestiva de aplasia cutis, tras una gestacién
y parto sin complicaciones y sin signos de embarazo gemelar.
Test de Apgar 9/10, peso al nacer 3.115 g, talla 50 cm, perime-
tro craneal 33 cm. A la exploracién se observaba una escara de
color marrén amarillento, de bordes eritematosos e irregulares,
que afectaba al dorso del antebrazo derecho y que se acompa-
flaba de pardlisis fldccida de la mano y de discreta microcefalia.
El estudio oftalmoldgico evidencié persistencia de vitreo pri-
mario hiperplésico en el ojo izquierdo. Los exdmenes comple-
mentarios no evidenciaron signos de infeccidén ni anomalias
cardiacas, hematoldgicas, de la coagulacion, de autoinmunidad
o cromosOmicas. La RM cerebral y una angiografia cerebral
con RM objetivaron un infarto de los tejidos cerebrales supra-
tentoriales (hidranencefalia) y no consiguieron visualizar la
arteria carétida izquierda ni las arterias cerebrales del poligono
de Willis.
Comentario. Estelry et al! han revisado recientemente los
12 casos publicados de CIVC y sefialan los hallazgos clinicos y
las pruebas complementarias que permiten establecer el diag-
néstico diferencial con otros procesos que incluyen la aplasia
cutis congénita, el sindrome de la banda amniética, la necrosis
grasa subcutdnea, la gangrena neonatal, la fasceitis necrotizan-
te, la varicela congénita, y la epidermolisis ampollosa. Al me-
nos en uno de estos casos de CIVC se detecté una lesién
cerebral y oclusién de la arteria silviana en un neonato supervi-
viente a la muerte de su feto gemelo?. Pensamos que es necesa-
rio un seguimiento estrecho del desarrollo neurolégico y la
realizacion de electroencefalogramas y de técnicas de neuro-
imagen para mejorar el diagndstico y manejo de los neonatos
con CIVC y dafio cerebral.
Bibliografia
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10. HIPERPLASIA GINGIVAL CONGENITA
EN UN NEONATO CON SINDROME FETAL
POR VALPROATO

M. Rodriguez-Vézquez?, M.C. Carrascosa-RomeroP,
J.M. Azafia-De Fez?, J.M. Pardal-Fernandez®
y L. Pérez-Garcia?

aServicio de Dermatologia. "Servicio de Pediatria. <Unidad
de Neurofisiologia. Complejo Hospitalario Universitario
de Albacete. Esparia.

Introduccion. Existen muchas causas bien documentadas de hi-
perplasia gingival, entre ellas las drogas. En el caso de neonatos
se describen principalmente sélo causas hereditarias o metabdli-
cas. Presentamos el segundo caso de hiperplasia gingival desa-
rrollado en el contexto de un sindrome fetal por valproato
(SEV).
Caso clinico. Varén, recién nacido a término de madre con epi-
lepsia generalizada desde la juventud, controlada desde entonces,
incluido el embarazo, en monoterapia con dcido valproico (AVP)
a dosis de 1.000 mg/24 horas. Al nacimiento el neonato presentd
fenotipo peculiar con nariz ancha y plana, hipertelorismo, frente
ancha, orejas de implantacién baja y rotadas, filtrum largo y la-
bios finos. Destacé un aumento de tejidos blandos de ambas en-
cias pero predominantemente de la superior, que no impedia la
succién. Los dermatoglifos fueron normales y no se objetivé hi-
pertricosis. Presenté como principal problema déficit neuroldégi-
cos en el contexto de una encefalopatia. La hiperplasia se resolvid
sin tratamiento en tres meses.

Discusion. Las causas descritas de hiperplasia gingival congéni-

ta son hereditarias o metabdlicas; en el neonato no hay apenas

referencias sobre firmacos. El SFV fue descrito por Dalens y

cols en 1982 y desde entonces se han descrito unos 110 casos.

Esta embriopatia presenta miltiples sistemas afectados: altera-

ciones ortopédicas, disfuncién del SNC, y peculiar fenotipo fa-

cial, entre otros. Los signos cutdneos mds frecuentes son las
anomalfas craneofaciales como nariz pequefia con puente nasal
ancho y aplanado, orejas de baja implantacion y rotadas, filtrum

largo, labios finos, pliegues epicantales, hipertelorismo, mi-

cro-retrognatia, frente ancha, estrechez bifrontal. Se han descri-

to otras anormalidades cutdneas menores como alteraciones del
pezén, hemangiomas, pestailas despigmentadas, manchas café
con leche, aplasia cutis congénita. En sélo un caso se ha descrito
la presencia de hiperplasia gingival como en nuestro paciente,
pero en ese caso también se observé hipertricosis generalizada.

Las drogas en adultos que mds producen hiperplasia gingival

son fenitoina, ciclosporina y antagonistas de calcio, en especial

la fenitoina, pero no hay ningtin caso descrito de sindrome fetal
por este fdrmaco que asocie hiperplasia gingival. En nifios el

AVP es un farmaco ampliamente utilizado, pero sélo se han des-

crito 5 casos aislados de hiperplasia gingival por esa droga, de

los que sélo uno, como hemos mencionado anteriormente, es
congénito.

Conclusiones. Presentamos el segundo caso de hiperplasia gingi-

val en el contexto de SFV, bien documentado al descartarse otras

causas de hiperplasia gingival, la madre estuvo en monoterapia
con AVP, y se produjo la resolucién a los tres meses del cese de
contacto con AVP.
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11. DIENTES NEONATALES

E. Quecedo, F. Millan, S. Climent?, V. Pont, R. Carmena,
L. Hueso, M. Velasco y E. Gimeno

Servicio de Dermatologia. Hospital Arnau de Vilanova. “Servicio
de Pediatria. Hospital General de Onteniente. Valencia. Esparia.

Caso clinico. Un recien nacido fue remitido para valoracién de
una lesién nodular violacea congenita en linea media de mucosa
gingival inferior. Con sospecha clinica de angioma o epulis gin-
gival, se realiz6 revision a la semana de vida, observandose invo-
lucién completa de la lesién. Un mes después se aprecio la
aparicion de dos dientes en dicha localizacién, que segun referia
su madre, aparecieron a los 20 dias de vida. El embarazo y el
parto fueron normales, sin historia de exposicidn a t6xicos. No se
observaron otras alteraciones cutdneas asociadas. La exploracion
y el desarrollo psicomotor fue estrictamente normal.
Discusion. Normalmente la denticién primaria aparece aproxi-
madamente a los 6 meses de vida. Ocasionalmente, su cronolo-
gia puede modificarse, definiéndose como dientes natales los que
aprecen en el nacimient y neonatales los que aparecen durante el
primer mes de vida. La etiopatogenia es desconocida, habiéndo-
se implicado la localizacién superficial del germen dental prima-
rio, factores hereditarios, asi como la exposicién a hidrocarbonos
aromdticos polihalogenados. Se recomienda una exploracién
completa para descartar patologia asociada.
Bibliografia
1. Seminario AL, Ivancakova R. Natal and neonatal teeth. Acta
Medica (Hradec Kralove). 2004;47:229-33.
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12. ATROFODERMIA LINEAL DE MOULIN

J. Miralles Botella, J.A. Onrubia Pintado, A. Sevila Llinares
y M. Moragén Gordén

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario San Juan.
Alicante. Espana.

Introduccion. La atrofodermia lineal de Moulin es una entidad de
reciente descripcion caracterizada por la aparicién de lesiones
hiperpigmentadas y atréficas siguiendo las lineas de Blaschko
sin inflamacién previa.

Caso clinico. Presentamos a una nifla de 14 afios que consultd
por presentar desde hacia aproximadamente tres afios unas lesio-
nes cutdneas hiperpigmentadas con leve atrofia en costado y
mama izquierda siguiendo un trayecto lineal. Las lesiones eran
asintomaticas, no referia antecedente inflamatorio y no estaban
induradas. El estudio histopatolégico mostré una hiperpigmenta-
cion de la capa basal epidérmica y un leve infiltrado linfocitario
perivascular en dermis. La clinica y la histopatologia fueron
compatibles con el diagnéstico de atrofodermia lineal de Moulin
(ALM).

Discusion. Moulin et al describieron en 1992 cinco pacientes que
presentaban lesiones hiperpigmentadas y atréficas con trayecto
lineal, sin precedente inflamatorio, sin esclerosis y de curso auto-
limitado. Posteriormente se han documentado otros casos con
este mismo tipo de lesiones, la mayoria de las cuales siguen las
lineas de Blaschko y aparecen en la nifiez o adolescencia. La
causa y la patogénesis de este proceso son desconocidas, aunque
se ha propuesto que pueda reflejar un mosaicismo resultado de
una mutacién postzigdtica ocurrida en etapas tempranas del de-
sarrollo. Los principales diagnésticos diferenciales son la atrofo-
dermia de Pasini y Pierini (APP), la morfea y la pigmentacién
postinflamatoria.

Conclusiones. Son escasas las descripciones de esta entidad,
aproximadamente 23. Sin embargo entre los casos publicados
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como ALM se incluyen presentaciones atipicas en las que se des-

cribe un antecedente inflamatorio, cierto grado de esclerosis his-

tolégica, disminucidn de fibras eldsticas, telangiectasisas o

cambios psoriasiformes. Hay autores que consideran que estos

cuadros atipicos deberfan incluirse como variantes lineales de

APP o procesos inflamatorios que siguen las lineas de Blaschko.
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13. UN CASO DE DERMATOMIOSITIS JUVENIL
CON RESOLUCION ESPONTANEA

A. Torrijos Aguilar, G. Pitarch Bort, J.J. Vilata Corell, B. Martin
Gonzilez, E. Roche Gamén y J.M. Fortea Baixauli
Fundamento. Un caso de Dermatomiositis Juvenil con resolu-
cién espontdnea.
Material y métodos. Nifa de cuatro afios de edad y sin antece-
dentes personales ni familiares de interés consulta por clinica
progresiva de 5 meses de evolucién, consistente en la aparicién
de papulas eritematosas en el dorso de articulaciones interfaldn-
gicas y metacarpofaldngicas, eritema facial malar, telangiectasias
periungueales y placas eritemato-violdceas en rodillas y codos.
No asociaba ninguna otra manifestacién sistémica ni debilidad
muscular. En la analitica destacaban un aumento de todas las en-
zimas musculares (CK 105, CK-MB 39, LDH 858, Aldolasa 20,
GOT 50) y unos ANA positivos a titulo de 1/320. La biopsia de
una de las pdpulas del dorso de la mano revelaba un engrosa-
miento de la membrana basal junto con una dermatitis de interfa-
se con infiltrados linfociticos perivasculares. Se realizé una
inmunofluorescencia que fue negativa. La Resonancia Magnéti-
ca de ambos muslos y pelvis revelaba cambios de sefial en forma
de hipersefial a nivel de gliteo mayor derecho, MMII izquierdo,
biceps femoral y basto medial, todo ello indicativo de miositis.
Resultados. Se instaur6 tratamiento con Protopic® pomada 0,1 %
dos veces al dia. Al mes de seguimiento la paciente experiment6
una notable mejoria de las lesiones cutdneas y a los tres meses
experimentd una resolucién completa de las mismas asi como
una normalizacidén de todas las enzimas musculares. La paciente
permanece libre de lesiones y sin alteraciones analiticas tras un
afio de seguimiento.
Discusion. La Dermatomiositis juvenil (JDM) es la forma mas
frecuente de miositis inflamatorias idiopdticas entre las que se
incluyen la polimiositis juvenil, miositis en sindromes de super-
posicién, miositis eosinofilica, granulomatosa, focal, orbitaria,
de cuerpos de inclusién, proliferativa y la asociada a cancer. El
diagndstico de JDM se basa en los criterios modificados de Bo-
han y Peter en los cuales se incluyen las pruebas de imagen
(RMN y US) y los anticuerpos especificos de miositis que se
afladen a los cinco criterios preexistentes (Rash tipico, debilidad
muscular simétrica, elevacion sérica de las enzimas musculares,
cambios en el EMG y alteraciones especificas en la biopsia
muscular). De esta forma nuestra paciente se clasificaria como
«probable JDM» al cumplir el primer criterio y dos de los seis
restantes. Consideramos este caso de interés al no haberse descri-
to hasta el momento en la literatura ningtin caso de JDM con re-
misién espontdnea (hay un caso descrito en adultos).
Desconocemos el papel del Tacrolimus en la resolucion de las
lesiones cutdneas, ya que éstas mejoraron paralelamente a la nor-
malizacién de las enzimas séricas musculares.
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14. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMIQO
AMPOLLOSO EN UNA NINA DE 10 ANOS

C. Silvente San Nicasio, M. Campos Dominguez, P. de la Cueva
Dobao, R. Cabeza Martinez, M. Lecona Echeverria?
y J.M. Herranz Hermosa

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica. Hospital
Gregorio Maraiion. Madrid. Espaiia.

Introduccion. El lupus eritematoso sistémico ampolloso (LES
ampolloso) es una erupcién vesiculo-ampollosa, extensa, a me-
nudo transitoria, no cicatricial, que responde de manera espec-
tacular a la dapsona, con una histologia similar a la de la
dermatitis herpetiforme (DH), y unas caracteristicas inmunol6gi-
cas que recuerdan a la epidermolisis ampollosa adquirida
(EBA).

Caso clinico. Una nifia de 10 afios de edad acude por placas urti-
cariales de dos meses de evolucion, que persistian mas de 24 ho-
ras, y vesiculas en cara anterior de piernas. La histopatologia de
una lesién habonosa mostré una vasculitis leucocitoclastica de
vasos de pequefio calibre. La paciente referfa poliartralgias, aste-
nia y fiebre. El estudio de extension arrojo los siguientes valores:
hipocomplementemia (C3: 32,0 mg/dl; C4: 3,9 mg/dl); ANA
(anticuerpos antinucleares) a un titulo mayor de 1:640, anticuer-
pos anti-DNAds (114 Ul/ml), anti-Sm (77,13 Ul/ml) y anti-his-
tona positivos; anticuerpos anti-SSA/Ro y SSB/La negativos;
hematuria y proteinuria (203 mg/24 horas). Se realizé el diag-
ndstico de urticaria vasculitis hipocomplementémica asociada a
lupus eritematoso sistémico. A pesar del tratamiento con predni-
sona e hidroxicloroquina la erupcién vesiculo-ampollosa preti-
bial empeord. Una biopsia revelé una ampolla subepidérmica y
microabscesos de neutréfilos en papilas dérmicas. La inmu-
nofluorescencia directa (IFD) mostré un depésito lineal de IgG a
lo largo de la membrana basal. Estos datos sugieren que se trate
de un caso de LES ampolloso.

Discusion. E1 LES ampolloso es un trastorno raro que puede
aparecer en pacientes con LES. Tipicamente afecta a mujeres
jovenes, y se suele presentar como una erupcién aguda y gene-
ralizada de vesiculoampollas tensas, sobre piel normal o infla-
mada, habitualmente en piel expuesta al sol. La afectacién de
mucosas es frecuente. Pueden existir manifestaciones sistémicas
de LES, cuyo curso es independiente al de las lesiones ampollo-
sas. La histopatologia es indistinguible a la de la DH: vesicula
subepidérmica y microabscesos de neutréfilos en los vértices de
las papilas dérmicas. La inmunofluorescencia permite diferen-
ciar ambas entidades. La IFD de piel perilesional revela el dep6-
sito de IgG y complemento, aunque también pueden aparecer
IgA e IgM, a lo largo de la membrana basal. Los depésitos pue-
den ser granulares (60 %) o lineales (40 %), o los dos. E1 LES
ampolloso ha sido dividido en tipo 1 y 2, dependiendo de la pre-
sencia o ausencia de anticuerpos frente al coldgeno tipo VII, res-
pectivamente: la inmunofluorescencia indirecta (IFI) puede
mostrar IgG circulante, y ocasionalmente IgA, confirmado con
IFI en piel separada con CINa 1 mol/l (mds sensible), en la que
la unién es en el lado dérmico o epidérmico. El principal epito-
po antigénico de los anticuerpos del LES ampolloso es el mismo
que el de la EBA, el dominio no coldgeno amino-terminal del
coldgeno tipo VII. Una caracteristica clinica importante que dis-
tingue el LES ampolloso de la EBA es su espectacular respuesta
a la dapsona (en 24-48 horas), sin embargo la mejoria de los
sintomas sistémicos no corre paralela a la respuesta de las lesio-
nes cutdneas. De la misma manera, el uso de corticoides solos
puede ser inefectivos para la erupcion cutdnea. Se han publicado
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varios casos de LES ampolloso en nifios. El mds joven tenia

8 aflos de edad.
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15. ESCLERODERMIA LINEAL EN COUP
DE SABRE. BUENA RESPUESTA A CICLOSPORINA
ORAL

J. Mataix, N. Pastor, I. Betlloch, A. Lucas, R. Ramén
y R. Botella

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Alicante. Esparia.

Introduccion. La esclerodermia lineal es una variante de esclero-
dermia localizada caracterizada no sélo por lesiones a nivel cuta-
neo, sino por el posible compromiso de las estructuras
osteomusculares subyacentes y el desarrollo posterior de con-
tracturas discapacitantes y/o anomalias estéticas. Suele afectar a
nifios pequeflos y adolescentes y muestra una predileccion por el
sexo femenino. Ocasionalmente, las lesiones se distribuyen si-
guiendo las lineas de Blaschko. Al contrario que la morfea en
placas, la regresion espontdnea es mucho menos frecuente. Las
lesiones pueden ser rdpidamente progresivas y, en ocasiones, re-
fractarias al tratamiento. Presentamos el caso de una nifia de
8 afos de edad con una esclerodermia lineal de distribucion blas-
chkoide y rdpida progresién que mostr6 una buena respuesta a la
ciclosporina oral.
Caso clinico. Nifia de 8 aflos de edad que consulta por lesiones
lineales hipopigmentadas y asintomdticas en hemicuerpo izquier-
do de distribucién blaschkoide de 2 meses de evolucion. La pa-
ciente presentaba una llamativa placa hipopigmentada y atréfica
de distribucion lineal en la frente. No se apreciaban asimetrias
faciales. El resto de las lesiones cutdneas eran menos evidentes y
no poseian ese caricter atréfico tan llamativo. Se obtuvieron dos
biopsias, una del borde de la lesion frontal y otra del miembro
inferior izquierdo. Ambas biopsias demostraron unos haces de
coldgeno densos y un infiltrado linfocitario perivascular y peria-
nexial, superficial y profundo. Dado que la lesién frontal progre-
s6 de manera rdpida a pesar de la aplicacion tpica de corticoides
potentes y calcipotriol, se decidi6 instaurar ciclosporina a dosis
de 3 mg/kg/dia. La mejoria clinica fue evidente ya a las 4 sema-
nas. Tras 4 meses de tratamiento continuado, se suspendio la ci-
closporina con una buena respuesta final. No se han observado
recurrencias tras un afio de seguimiento.
Discusion. Las modalidades terapéuticas de la esclerodermia li-
neal incluyen corticoides intralesionales o tépicos, fototerapia
ultravioleta A con o sin psoralenos, calcitriol oral, calcipotriol
tépico y el metotrexato oral junto con pulsos intravenosos de me-
tilprednisolona. Los pacientes con lesiones rdpidamente progre-
sivas no suelen responder adecuadamente a este tratamiento
estandar y, por tanto, tienen un mayor riesgo de complicaciones
funcionales o estéticas. La ciclosporina deberia ser considerada
una buena alternativa terapéutica para estos pacientes con lesio-
nes refractarias rdpidamente progresivas!. A su vez queremos
destacar la distribucidn blaschkoide de las lesiones cutaneas, un
hallazgo infrecuente y controvertido en la esclerodermia lineal?.
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16. NEVUS DE BECKER Y ACNE

L. Martinez Pilar, J. Romero Gémez, A. Bernal, M. de Troya,
N. Bldzquez, I. Ferndndez, M. Aguilar, M. Freyro y J. Repiso

Servicio de Dermatologia. Hospital Costa del Sol. Marbella.
Madlaga. Esparia.

Introduccion. El nevus de Becker fue descrito originariamente
por William Becker en 1948, como nevus epidérmico pigmenta-
do y piloso, de bordes irregulares y distribucién unilateral con
mayor frecuencia de presentacion en varones, siendo su localiza-
cién troncular prioritaria.
Caso clinico. Nifia de 10 afios que presenta una macula pigmen-
tada, de bordes desflecados, localizada en hombro derecho de
desarrollo progresivo desde el nacimiento. Consulta por la re-
ciente aparicion de nuevas lesiones sobre la misma. Comproba-
mos que las lesiones referidas se corresponden a pdpulas y
comedones, limitados y circunscritos al Nevus de Becker des-
crito.
Discusion. Se ha postulado la posibilidad de que los andrégenos
jueguen un papel etiolégico en el desarrollo o progresion del Ne-
vus de Becker, argumentado principalmente por su eclosién peri-
puberal, la preponderancia masculina de esta lesion, el fenémeno
de hipertricosis asociado, asi como las ocasionales asociaciones
con el desarrollo de acné sobre el nevus descritas. Tampoco de-
bemos olvidar las raras pero existentes asociaciones con escroto
accesorio y el increnmento significativo del nimero de recepto-
res androgenicos en el drea del Nevus que han sido comunicados
y vendrian también a fundamentar el rol de los andrégenos en
esta entidad.
Conclusion. Presentamos un caso de acné asociado a Nevus de
Becker que podria venir a reflejar y argumentar la asociacién
existente entre esta entidad y el concurso androgénico.
Bibliografia
1. Burgreen BC, Ackerman AB. Acneiform lesions in Becker’s
nevus. Cutis. 1978;21(5):6417-9.
2. Sudna A, Vijay K, et al. Acne in Becker’s nevus. Int J Derma-
tol. 2001;40(9):583-5.
3. Santos-Juanes J, Galache C, Curto JR, et al. Acneiform lesions
in Becker’s Nevus and breast hypoplasia. Int J Dermatol.
2002;41(10):699-700.

17. NEVUS PILOSO LANOSO

T. Martin Gonzalez, V. Sanchez Garcia, J. del Boz Gonzalez,
E. Samaniego, S. Martinez Garcia y A. Vera Casafio

Servicio de Dermatologia. Hospital Carlos Haya. Mdlaga. Espaiia.

Introduccion. El nevus piloso lanoso es una rara anomalia no he-
reditaria de la estructura del pelo del cuero cabelludo que ocurre
en los caucdsicos. Se caracteriza por un pelo extremadamente
rizado localizado en una o més regiones del cuero cabelludo, pre-
sentando en algunos casos un color mds claro que el pelo normal.
La mitad de los casos se asocian con nevus epidermicos lineales
aunque no siempre localizados bajo el pelo afecto.

Caso clinico. Paciente varén de cuatro afios de edad que presen-
taba desde el nacimiento un drea de pelo en cuero cabelludo que
se diferenciaba del resto por ser muy rizado. No existian antece-
dentes familiares ni personales de interés. A la exploracion, ob-
servamos en region parieto-temporal derecha del cuero cabelludo
un pelo muy rizado y fino, de consistencia lanosa y de colora-
cion algo mds clara que el pelo normal. As{ mismo, encontramos
en hemicara, menton y zona latero-cervical derecha una lesién
de distribucién lineal, aspecto verrugoso y coloracién marrén
clara que el paciente presentaba desde nacimiento. Los dientes y
las ufias eran normales y no se encontraron otros hallazgos cuta-
neos de interés. Para descartar anomalias asociadas se realiz6 un
estudio oftalmolégico, cardioldgico, neuroldgico y esquelético
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que fue normal. El paciente fue diagnosticado de nevus piloso
lanoso.
Discusion. El pelo lanoso es una rara anomalia congénita que
afecta a la estructura del pelo del cuero cabelludo y se caracteriza
por la presencia de un pelo extremadamente rizado. Los pelos
tienden a fusionarse unos con otros, dificultando el peinado.
Ademds, el pelo puede ser mds frigil de lo normal. Se pueden
distinguir tres variantes de pelo lanoso: Pelo lanoso autosémico
dominante (pelo lanoso hereditario), Pelo lanoso autosémico re-
cesivo (pelo lanoso familiar) o Pelo lanoso segmentario que se
corresponde con el nevus piloso lanoso. El nevus piloso lanoso
fue descrito por Wise en 1927!. Se desconoce la etiologia de esta
variante esporadica de pelo lanoso. En algunos casos el color del
pelo puede ser més claro que el resto de pelo normal. La anoma-
lia mds frecuentemente asociada es el nevus epidérmico lineal
(50 % de casos), aunque también se han descrito anomalias en la
retina, retraso en la maduracién esquelética, anomalias dentarias
y alteraciones en el desarrollo del lenguaje?.
Bibliografia
1. Wise F. Woolly hair nevus. A peculiar form of birthmark of
hair of the scalp, hitherto undescribed, with report of two ca-
ses. Med J Rec. 1927;125:545-7.
2. Al-Harmozi SA, Mahmoud SF. Woolly hair nevus syndrome.
J Am Acad Dermatol. 1992;27:259-60.

18. NEVO ECRINO CON CAMBIOS EPIDERMICOS
VS.NEVO ECRINO ORTOQUERATOSICO DEL
OSTIUM Y DEL CONDUCTO DERMICO

M.E. Parera Amer?, M. Gilaberte Pena?, F. Gallardo Hernandez2,
C. Barranco Sanz® y R.M. Pujol Vallverdi?

Servicios de “Dermatologia y PAnatomia Patolégica. Hospital
del Mar. IMAS. Barcelona. Espaiia.

Caso clinico. Nifia de 21 dias, primogénita, hija de madre afecta
de diabetes gestacional, parto mediante cesdrea, que desde el na-
cimiento presenta una lesion verrucosa, eritematosa y de trayecto
lineal, de 2 por 1cm de didmetro, en la cara lateral externa de la
mano izquierda. Se planted el diagnéstico diferencial entre, un
nevo epidérmico verrucoso lineal, una verruga vulgar, una poro-
queratosis lineal y una incontinentia pigmenti en fase verrucosa.
El estudio histopatolégico objetivo una epidermis acantética y
una dilatacién de los conductos ecrinos, con presencia de algunas
células disqueratdsicas. Los acrosiringios dilatados evidenciaban
una hiperqueratosis ortoqueratdsica, sin que pudiera objetivarse,
tras secciones seriadas, una columna central de paraqueratosis.
Discusion. El caso que presentamos plantea el posible diagndsti-
co diferencial entre un «nevo ecrino con cambios epidérmicos» o
una variante ortoqueratdsica del nevo ecrino del ostium y del
conducto dérmico. Sin embargo no puede descartarse que los
cambios observados en el aparato ecrino sean reactivos y secun-
darios al proceso epidérmico hiperplésico.
Bibliografia
1. Imai S, Nitto H. Eccrine nevus with epidermal changes. Der-
matologica. 1983;166(2):84-88. Clin Exp Dermatol. 2004;29:
333-4.

19. UN CASO DE NEVUS ECRINO

D. Martinez, A. Hernandez,, J.C. Tardio?, A. Romero,

R. Miiiano, M.C. Garcia, S. Cérdoba, E. Castafio, D. Arias
y J.M. Borbujo

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital
de Fuenlabrada. Espaiia.

Caso clinico. Nifia de 4 afios sin antecedentes de interés, que es
remitida para ser valorada por una lesion localizada en espalda

desde el nacimiento que desde hacia unos meses mostraba sudo-
racién excesiva, sin otros sintomas asociados. En la exploracién
se apreciaba una placa bien delimitada de 25 X 20 mm en zona
escapular izquierda, con superficie con algunos vasos y consis-
tencia blanda a la palpacién. La histologia mostraba un aumento
de glandulas ecrinas sin prolefarciéon de vasos ni otros compo-
nentes asociados. Se decidié manejo inicial conservador con
aplicacion tépica de sales de aluminio, con mejoria parcial de la
sintomatologia.
Discusion. El nevus ecrino es una patologia infrecuente que
aparece con mas frecuencia en la infancia, sin diferencias entre
el sexo femenino y el masculino. Se manifiesta de forma varia-
ble, siendo lo mads frecuente en forma de una placa con hipersu-
doracién con discretos cambios en la inspeccién. Si las lesiones
son miltiples pueden adoptar una configuracion lineal. La lo-
calizacion mads frecuente son los antebrazos. La histologia
muestra un nimero o un tamaifio aumentado de ductos secreto-
res, elementos secretores o ambos, en ocasiones con depdsito
de mucina. El diagndstico diferencial se realiza fundamental-
mente con el hamartoma angiomatoso ecrino. Se han descrito
diversas opciones de tratamiento, tanto tépicas (sales de alumi-
nio, anticolinérgicas), como intralesionales (toxina botulinica)
y sistémicas (antidepresivos, anticolinérgicos), asi como la exé-
resis quirdrgica.
Bibliografia
1. Kawaoka JC, Gray J, Schappell D, Robinson-Bostom L. Ec-
crine nevus. J Am Acad Dermat. 2004;51:301-4.
2. Vazquez MR, Gomez de la Fuente E, Fernandez JG, Martin
FJ, Estebaranz JL, Moraleda FP. Eccrine naevus: Case report
and literature review. Acta Derm Venereol. 2002;82(2):154-6.

20. NEVUS PLANTARES MULTIPLES
POSTQUIMIOTERAPIA

L. Hueso, C. Requena, E. Nagore, C. Serra-Guillén,
A. Alfaro-Rubio, B. Llombart, R. Botella-Estrada, O. Sanmartin
y C. Guillén

Servicio de Dermatologia. Fundacion Instituto Valenciano
de Oncologia.Valencia. Esparia.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 12 afios que
present6 multiples nevus melanociticos plantares tras seguir tra-
tamiento poliquimioterdpico por una leucemia linfatica aguda
obteniendo la remisién completa de la enfermedad. Ninguna de
las lesiones mostraba signos clinicos de alarma.

Discusion. La induccién de multiples nevus melanociticos en ni-
flos tras el tratamiento quimioterapico ha sido documentada en la
literatura. Parece ser que esta situacion estd mds relacionada con el
estado de inmunosupresién generado que con algiin agente especi-
fico utilizado. Aunque en ningtin caso descrito de nevus melanoci-
ticos postquimioterapia se ha documentado la degeneracion a
melanoma, la presencia de un elevado nimero de nevus melanoci-
ticos constituye un factor aceptado de riesgo de melanoma y pare-
ce conveniente el seguimiento clinico estrecho de estos pacientes.

21. NEVUS DE MEYERSON

L. Pérez Garcia, C. Sanchez Péleman?, J.M. Azafia Defez,
M. Rodriguez Vazquez y L. Ifiiguez de Onzofio®

4Pediatria. Clinica Recoletas de Albacete. "Dermatologia y Anatomia
Patolégica. HGU de Albacete. Esparna.

Introduccion. De igual manera que un halo de despigmentacion
aparece alrededor de un nevo de Sutton, un halo de eccema pue-
de aparecer alrededor de los nevos melanociticos. Este fendme-
no, fue descrito en 1971 por Meyerson. Presentamos el caso de
un paciente que consulta por la presencia de este fenémeno. Al-
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rededor de sus nevos melanociticos aparece un halo de inflama-
cién que se caracteriza histolégicamente por espongiosis. Estos
cambios, no se relacionan con la regresién posterior de las lesio-
nes afectadas que persisten después de la resolucion de la infla-
macion.
Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 10 afios de edad
portadora de una distrofia muscular congénita, que en abril del
2005 es remitida a consulta por aparicion de manera subita de
vesiculas, papulas y costras sobre sus nevos. El proceso afecta a
la mayor parte de sus lesiones névicas incluso a las de dreas cu-
biertas como las del cuero cabelludo. No existe evidencia de que
factores externos hayan originado la reaccién. Ninguno de los
nevos de la paciente presentaba caracteristicas atipicas. Tras dos
semanas de aplicacién de un corticoide de potencia media, los
cambios eccematosos regresan totalmente.
Discusion. La patogenia de esta manifestacion no estd clara. En
la literatura se recogen casos en los que coexisten fenémenos de
despigmentacion y de eccema en una misma lesion, y presencia
de nevos con caracteristicas atipicas afectos por el proceso. Estas
circunstancias no ocurren en nuestra paciente, tampoco pensa-
mos que exista relacion con la patologia muscular que presenta
la enferma.
Bibliografia
1. Meyerson LB. A peculiar papulosquamous eruption involving
pigmented nevi. Arch Dermatol. 1971;103(5):510-2.
2. Weedon D, Farnsworth J. Spongiotic changes in melanocytic
nevi. Am J Dermatopathol. 1984;6 Suppl:257-9.

22. NEVUS MELANO}CiTICO MANIFESTADO
COMO TUMEFACCION LIPEDEMATOSA
DE CUERO CABELLUDO

V. Alonso, J.M. Martin, E. Martinez?, C. Monteagudo®,
I. Pinazo, E. Montesinos, G. Villalén, I. Molina y E. Jorda

aServicio de Dermatologia. Hospital Lluis Alcanyis. Xativa.
Valencia. bServicio de Dermatologia y Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinic Universitari. Valencia. Espana.

Meétodo. El presente estudio incluye los hallazgos clinicos e his-
tolégicos de dos pacientes que presentaban tumefacciones cir-
cunscritas en el cuero cabelludo que tras estudio histopatolégico
resultaron tratarse de proliferaciones melanociticas asociadas a
infiltracidn grasa prominente.
Resultados. Se describen dos casos con lesiones localizadas en el
cuero cabelludo. A la palpacién se trataba de masas de superficie
lisa y regular, de consistencia esponjosa y sin pigmentacion de la
piel afecta. Se realizaron pruebas de imagen (Ecografia y RMN)
que confirmaron el aumento circunscrito del espesor de la piel.
Los hallazgos histolégicos fueron heterogéneos, observandose
infiltracion adiposa, uno de ellos con diferenciacion neuronévica
prominente y distribucién difusa y extensa. En ambos casos se
confirmé la naturaleza melanocitica de la poblacién proliferante
mediante inmunotincién para Melan-A y S-100 y la ausencia de
neurofilamentos.
Discusion. Presentamos dos casos de proliferaciones melanociti-
cas asociadas a infiltracién grasa que se manifiestan clinicamente
como tumefacciones circunscritas asociadas a un aumento del
espesor de la piel normal confirmado con pruebas de imagen y
una ausencia de pigmentacion visible en la piel.
Bibliografia
1. Scheufler O, Kania NM, Heinrichs CM, et al. Hyperplasia of
the subcutaneous adipose tissue is the primary histopathologic
abnormality in lipedematous scalp. Am J Dermatopathol.
2003; 25:248-52.
2. Martin JM, Monteagudo C, Montesinos E, et al. Lipedema-
tous scalp and lipedematous alopecia: a clinical and histologic
analisis of three cases. ] Am Acad Dermatol. 2005;52:152-6.

23. TUMORES CUTANEOS NO MELANOCITICOS
EN NINOS: ESTUDIO RETROSPECTIVO

A. Lucas, M. Planelles?, 1. Betlloch, R. Ramoén, N. Pastor
y J. Mataix

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica. Hospital
General Universitario de Alicante. Esparia.

Introduccion. Existe una gran variedad de lesiones cutdneas tumo-
rales benignas y quisticas que son motivo de consulta y tratamiento
quirdrgico en niflos. En la literatura hemos encontrado estudios
epidemioldgicos de las caracteristicas de estas lesiones en adultos,
pero no en nifios. Quizds esto puede deberse al cardcter involutivo
de ciertas lesiones tumorales en los nifios (como los hemangiomas)
y a que se suele prestar mds atencion a las lesiones melanociticas.
Material y métodos. Hemos realizado un estudio descriptivo re-
trospectivo de los tumores extirpados y examinados anatomopa-
tolégicamente desde el dia 1 de Enero de 2004 hasta el 30 de
Septiembre de 2005. Incluimos a nifios menores de 15 afios y
excluimos los tumores malignos, melanociticos, los extirpados
por otros Servicios del Hospital, y las muestras de piel con pato-
logias inflamatorias. De todos los casos hemos recogido diag-
nostico definitivo y datos clinicos como edad, sexo, localizacidn,
tamafio, tiempo y motivo de la exéresis.
Resultados. De 311 piezas remitidas para examen anatomopatol6-
gico, 100 eran tumores benignos, extirpadas en un total de 87 pa-
cientes. Se podian clasificar en 30 diagndsticos distintos y a su vez
agrupar en 12 categorfas. La categoria mds frecuentemente obser-
vada era la dependiente del foliculo pilosebaceo como el piloma-
trixoma (que fue el diagnéstico mds frecuente), seguida de tumores
epidérmicos y viricos como las verrugas y el molluscum. La menor
frecuencia se corresponde con tumores de naturaleza muscular, ner-
viosa, de hueso y cartilago. No encontramos ningtin tumor de glan-
dulas sudoriparas. Destacamos como casos excepcionales un
neurotequeoma, 2 casos de hiperplasia sebacea y un osteoma dér-
mico. Algunos diagnésticos condujeron a un estudio més exhausti-
vo para buscar asociaciones clinicas. Se observo que el 57 % de los
pacientes eran de sexo masculino y el 43 % femenino. Los tumores
se localizaban en cabeza (42 %), tronco (31 %) y extremidades
(19%). La edad de los pacientes en el momento de ser tratados se
distribuia en: 39 % entre 11-14 afios, 28 % entre 7-10 afios, 24 %
entre 1-6 afios y 9 % en menores de 1 afio. El motivo de la exéresis
en la mayoria de los casos era por el crecimiento progresivo de la
lesién, dolor o molestias, motivos estéticos o por la preocupacién
por parte de los padres de que se tratara de una lesién maligna.
Discusion. El conocimiento de la naturaleza de las tumoraciones cu-
tdneas en nifios puede ayudar en el diagndstico, prondstico, y en la
valoracién de la necesidad de tratamiento quirtirgico, o de seguimien-
to para descartar genodermatosis u otras asociaciones patoldgicas.
Bibliografia
1. Abensour M, Grosshans E. Cutaneous tumors and adnexal
cyst in children. Ann Dermatol Venereol. 1989;116(4):333-9.
2. Putnam MC. Lumps and bumps in children. Pediatr Rev.
1992;13(10):371-8.

24. REVISION DE CASOS DE MELANOMA
DIAGNOSTICADOS EN NINOS Y ADOLESCENTES
EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO MIGUEL
SERVET DE ZARAGOZA 1985-2005

L. Zubiri?, V. Alcalde?, R. Baldellou?, C. Calvob, C. Hordnler,
R. Alvareze, T. Puértolasd y N. Galeano®

aServicio de Dermatologia. *Unidad de Oncopediatria. Servicio
de Anatomia Patoldgica. “Servicio de Oncologia Médica. ¢Servicio
de Cirugia Pdstica. Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza. Esparia.

Introduccion. El melanoma maligno es un tumor raro en la infan-

ciay adolescencia, y potencialmente fatal; de aqui la importancia
de su diagndstico y tratamiento precoz.
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Material y métodos. Hemos recopilado los casos de Melanoma
maligno en nifios de 0 a 17 afios diagnosticados en nuestro hospi-
tal, revisando los diferentes servicios implicados en su diagndsti-
co y tratamiento desde 1985 hasta la actualidad.
Casos clinicos. Caso n° 1: Nifla de 7 afios con lesién de 6 meses
de evolucidn en rodilla derecha, papulosa, sonrosada de 6mm
con prurito ocasional y aumento de tamafio. Se extirpa la lesién
(9-9-04) con el diagndstico de sospecha de nevus de Spitz con el
resultado de melanoma nodular, en fase de crecimiento vertical,
breslow 6 mm y Clark V; siendo el estudio de extensién negativo.
Se realiza ampliacién de margenes y estudio de ganglio centinela
con un ganglio afecto, por lo que se practica la lifadenectomia
inguinal derecha. Inicia tratamiento adyuvante con interferén al-
fa-2B que es bien tolerado y se mantiene sin signos de enferme-
dad después de 1 afio de tratamiento. Caso n?° 2: Nifio de 13 afios
con lesion de varios meses de evolucion en zona parietal verruco-
sa de 2 cm, sangrante, que aumenta de tamaflo y sangra con pro-
fusidn; se extirpa lesion con electrobisturi (25-2-93) con el
resultado de melanoma nodular ulcerado sobre nevus, Breslow
2 mm, Clark V; posteriormente se realiza la ampliaciéon de mar-
genes y se extirpa una adenopatia occipital con el resultado de
metdstasis de melanoma. Se inicia tratamiento con quimioterapia
(DTIC) e inmunoterapia (Inmunoferén) y a los 10 meses del
diagnéstico fallece por diseminacion metéstasicahepdtica y pul-
monar y recidiva local en cuero cabelludo. Caso n° 3: Nifio de
15 afios que presenta de 4 meses de evolucién peca en planta de
pie derecho, de color negruzco de 2x5mm, que aumenta de tama-
flo y le molesta con la deambulacién. Se extirpa la lesién
(17-9-98) con el resultado de melanoma lentiginoso acral en fase
de crecimiento vertical, breslow 0,87mm, Clark II. Se realiza
ampliacién de margenes y estudio de extension que es negativo;
es controlado durante 5 afios por el servicio de oncologia sin sig-
nos de enfermedad por lo que es dado de alta.
Conclusiones. Presentamos 3 casos de melanoma en la edad in-
fantil, 2 varones y una nifia, todos ellos en fase de crecimiento
vertical; excepto la lesién plantar, los otros 2 eran amelandticos y
no se realiz6 el diagndstico de sospecha clinica. Queremos resal-
tar que aunque el melanoma en la infancia y adolescencia es
poco frecuente, su comportamiento es tan agresivo como en el
adulto y debe realizarse el diagndstico de sospecha ante lesiones
en nifios sin un diagndstico claro y de crecimiento rapido.
Bibliografia
1. Huynh PM, Grant-Kels JM, Grin CM. Childhood melanoma:
update and treatment. Intern J of Dermatology. 2005;44:
715-23.
2. Shmid-Wendtner MH, Berking C, Bramert J. Cutaneous me-
lanoma in childhood and adolescence: an analysis of 36 pa-
tients. J Am Acad Dermatol. 2002;46:874-9.

25. HAMARTOMA FIBROLIPOMATOSO
PRECALCANEO CONGENITO

H. Domingo Herranz, M. Ribera Pibernat, X. Soria Gili,
M.J. Fuente Gonzélez, 1. Bielsa Marsol y C. Ferrandiz Foraster

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol. Badalona. UAB. Esparia.

Introduccion. El hamartoma fibrolipomatoso precalcdneo congé-
nito es una lesién poco frecuente, de etiologia desconocida. Con-
siste en papulas del color de la piel normal localizadas en la
region medio-plantar del talon. La afectacion es bilateral y las
lesiones son asintomaticas.

Caso clinico. Varén de tres meses de edad que presentaba, desde
el nacimiento, dos nédulos plantares, uno en cada talén, de
0,5 cm de diametro y de consistencia eldstica que habian ido au-
mentando de tamafio paralelamente al desarrollo del nifio. No
existian antecedentes de lesiones inflamatorias ni de traumatis-

mo previo. El estudio radiolégico 6seo fue normal y no se halla-
ron otras alteraciones morfolégicas asociadas.

Discusion. El hamartoma fibrolipomatoso precalcdneo congénito
es una entidad que se ha descrito en pocas ocasiones en la litera-
tura. Se trata de lesiones nodulares bilaterales y simétricas, asin-
tomadticas, de entre 0,5 y 1 cm de didmetro. Los nddulos suelen
estar presentes desde el nacimiento y ser mds frecuentes en los
varones. El estudio histopatolégico muestra cimulos de tejido
adiposo no encapsulado que forma I6bulos en la hipodermis y la
dermis reticular. Los anejos estdn separados por tabiques fibro-
sos no hipertréficos y tanto en la periferia como en el interior de
los 16bulos se halla mucina. La patogenia de esta entidad es des-
conocida; sin embargo, se ha sugerido como posibilidad etiolégi-
ca un defecto congénito en las trabéculas fibrosas del tejido
adiposo. Se debe establecer el diagndstico diferencial con la fi-
bromatosis juvenil, el hamartoma fibroso de la infancia y con las
papulas piezogénicas podalicas.

26. HAMARTOMA FIBROLIPOMATOSO
CONGENITO

C. Serra-Guillén, O. Sanmartin, A. Alfaro, L. Hueso,
R. Botella-Estrada, E. Nagore, B. Llombart, C. Requena
y C. Guillén

Servicio de Dermatologia. Instituto Valenciano de Oncologia.
Valencia. Espaiia.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 19 afios con
un hamartoma fibrolipomatoso congénito con macrodactilia.
Presentaba una masa subcutdnea que afectaba la totalidad del
tercer dedo de la mano izquierda. Una biopsia cutdnea mostrd
grandes fasciculos de nervios en la dermis media y profunda
con un espacio perineural aumentado e infiltrado por tejido fi-
broadiposo.
Discusion. El hamartoma fibrolipomatoso del nervio es una rara
entidad benigna de infiltracién de los nervios periféricos con nu-
merosos hallazgos cutdneos. Todos los casos previamente descri-
tos han sido en revistas de patologia, radiologia o cirugfa de la
mano. El hamartoma fibrolipomatoso tiende a afectar la parte
distal del miembro superior, siendo el nervio mediano el sitio
mds frecuentementre descrito. Muchos casos ocurren en las tres
primeras décadas de la vida, y un tercio de los mismos se asocian
a macrodactilia.
Bibliografia
1. Silverman TA, Enzinger FM. Fibromatous hamartoma of ner-
ve. A clinicopathologic andlisis of 26 cases. Am J Surg Pathol.
1985;9:7-14.
2. Van Nguyen T, Reagan DS, Ceilley IR. Stump the experts.
Fibrolipomatous hamartoma of the nerve. J Dermatol Surg
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27. PROTUSION PIRAMIDAL INFANTIL

G. Villalén, V. Alonso, 1. Molina, J. Martin, E. Montesinos,
D. Ramén y E. Jorda

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario
de Valencia. Esparia.

Fundamento. La protusion perianal piramidal infantil localizada
en la linea media anterior al ano ha sido descrita recientemente
por Kayashima et al como una entidad diferenciada, que previa-
mente venia siendo principalmente comunicada como acrocor-
dones o repliegues.

Resultados (Caso clinico). Una chica de 3 meses de edad pre-
sentaba una historia clinica de protusion perianal piramidal loca-
lizada en la linea media anterior al ano. Dicha protusién se
observo durante la primera semana de vida. La exploracion fisica
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reveld un a protusién piramidal edematosa de coloracién rosada

y de superficie lisa. Se inici6 corticoterapia tépica. La protusién

fue disminuyendo paulatinamente de tamafio hasta su total remi-

sién.

Discusion. La protusién perianal piramidal infantil es una enti-

dad sélo reconocida recientemente y que probablemente haya

sido infravalorada por la literatura. Se trata caracteristicamente

de una tumoracién con forma piramidal de superficie lisa y colo-

racion rojiza o rosada. Dichas protusiones son mucho mads fre-

cuentes en mujeres. Pueden ser mal diagnosticadas facilmente

con condilomas acuminados o con signos de traumatismos a ese

nivel. Con un correcto conocimiento de esta relativamente nueva

entidad puede evitarse esta situacion.

Bibliografia

1. Kayashima K, Masato K, Ono T. Infantile perianal pyramidal
protrusion. Arch Dermatol. 1996;132:1481-4.

2. Fleet SL, Davis LS. Infantile perianal pyramidal protrusion:
report of a case and review of the literature. Pediatr Dermatol.
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28. MIOFIBROMATOSIS INFANTIL SOLITARIA

E. Garcia Lora, A. Soto Diaz, E. Massare?, C. Eloy-Garcia
Carrasco?, E. Garcia Durd y J. Tercedor

Seccion de Dermatologia. “Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Virgen de las Nieves. Granada. Espana.

Fundamento. La miofibromatosis infantil es una enfermedad rara
de los tejidos blandos que suele ser congénita o aparecer en la
primera infancia. Se describen formas solitarias y multicéntricas.
Presentamos un caso de miofibromatosis solitaria.
Caso clinico. Lactante de 45 dias cuyos padres consultaron por la
aparicion desde el nacimiento de un nédulo en zona anterior de
rodilla izquierda de 1,5 X 1 cm de consistencia dura, color rojo-
violdceo con costra serosa central. Se realizé biopsia cutdnea con
hallazgos de formacién nodular en dermis superficial con ele-
mentos «mioides» moderadamente celulares y proliferacion fi-
brobldstica subyacente con fuerte positividad para actina y
vimentina, siendo s-100, Ki67 y desmina negativas. Con todo
ello se llegé al diagndstico de miofibromatosis infantil. No se
apreciaron lesiones cutdneas similares en el resto del tegumento
y la evolucién a lo largo de 10 meses fue hacia la lenta involu-
cién, persistiendo en la actualidad un nédulo con atrofia central
de 8 mm de didmetro mds palpable que visible.
Comentario. La miofibromatosis infantil es una enfermedad
rara mesenquimatosa derivada del pericito. Se distinguen dos
formas: una solitaria (70 % de los casos) y una diseminada o
multicéntrica con o sin afectacion sistémica. La afectacion sis-
témica aparece en el 35 % de las formas diseminadas y puede
localizarse en musculo, huesos largos y visceras. La mortalidad
de estos casos es del 15 % por complicaciones cardiacas, pul-
monares o gastrointestinales. Dentro de la rareza de estos cua-
dros, se considera una de las enfermedades fibrosas mas
comunes del periodo neonatal y el diagndstico es histolgico
con el caracteristico patrén bifdsico con dreas de células fusi-
formes con citoplasma eosindfilo recordando al musculo liso y
otras zonas con células redondas que semejan al pericito. En el
estudio inmunohistoquimico se aprecia positividad para actina
y vimentina. El diagndstico diferencial en los casos aislados es
con glomangiopericitoma, miopericitoma, dermatomiofibroma,
fascitis nodular y leiomiioma cutdneo. Ante la probable involu-
cién espontdnea se propone la abstencién terapéutica o bien la
exéresis quirirgica.
Bibliografia
1. Jurcie V, Perkociv T, Pohar-Marinsek Z, Hvala A, Lazar I. In-
fantile myofibroma in a prematurely born twin: a case report.
Pediatric Dermatol. 2003;20:345-9.

2. Maradeix S, Cribier B. Myofibrome et myofibromatose. Ann
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29. DERMATITIS DE JACQUET COMO INICIO
DE UN ECTIMA GANGRENOSO

M. Sabat Santandreu, C. Muiioz y J. Luelmo Aguilar

Servicio de Dermatologia. Hospital de Sabadell. Barcelona.
Esparia.

Introduccion. El ectima gangrenoso (EG) es una manifestacién
cutdnea de la infeccién por Pseudomonas aeruginosa que puede
ser primaria o secundaria a una bacteriemia subyacente. La ma-
yor parte de los casos se producen por infeccién primaria, que
puede complicarse con una bacteriemia secundaria. Destaca la
baja frecuencia en lactantes. Presentamos el caso de un EG en un
lactante inmunocompetente que se inicid con lesiones similares a
una dermatitis de Jacquet con posterior infeccion y bacteriemia.
Caso clinico. Varén de 6 meses de edad sin antecedentes patol6-
gicos, nacido a término con peso adecuado. Fue remitido por
presentar un eritema localizado en los gliteos junto con alguna
erosién sangrante. Se orienté como una dermatitis de Jacquet y
se iniciaron curas topicas secantes. A los cinco dias consulté de
nuevo por empeoramiento, con aparicion de dos tdlceras en el
gliteo derecho y fiebre de 39 °C. A la exploracién se objetivé un
lactante postrado, normotenso, T* axilar 38,5 °C, eritema en la
zona glitea y perianal mds acentuado en el gliteo derecho, don-
de se observaban dos Ulceras bien delimitadas, induradas de has-
ta 2,5 cm de didmetro. Se realizé una analitica sanguinea donde
destacaban 3990 leucocitos con neutropenia y proteina C reacti-
va de 16 mg/dl. Se tomaron muestras del exudado de las dlceras
para cultivo y se inicid tratamiento endovenoso con amoxicilina-
clavuldnico. A las 24 horas las tlceras habian confluido, con apa-
ricién de una escara necrdtica central. La piel circundante estaba
edematosa y brillante con aumento de la temperatura local y
fluctuacién. El lactante sufrié un empeoramiento del estado ge-
neral con palidez, taquicardia y mala perfusion periférica, por lo
que ingresa en la unidad de cuidados intensivos, sustituyendo el
antibidtico por meropenem, clindamicina y vancomicina. Se rea-
liz6 desbridamiento de la zona, con toma de cultivos. Posterior-
mente se mantuvo afebril, con normalizacién de la neutropenia y
mejoria de las lesiones cutdneas. A los cinco dias se recibié el
resultado de los cultivos del exudado de las tlceras que fueron
positivos para Pseudomonas aeruginosa, cambiando el antibi6ti-
co por piperacilina-tazobactam y amikacina. Los hemocultivos
fueron repetidamente negativos. El estudio de inmunodeficien-
cias no mostré alteraciones. Al cabo de un afio, el paciente sigue
un desarrollo normal.
Discusion. Las infecciones por Pseudomonas aeruginosa, bien
conocidas en los pacientes inmunodeprimidos, son raras en nifios
previamente sanos. El EG primario suele asociarse a alteraciones
de la microflora intestinal tras tratamientos antibidticos y a ma-
ceracion o alteracién del estrato cérneo del drea del pafial. Puede
ser rdpidamente fatal en lactantes, por lo que es importante un
diagnéstico precoz y un tratamiento antibidtico agresivo. Los pa-
cientes previamente sanos que desarrollan un EG requieren un
seguimiento a largo plazo para detectar una posible inmunodefi-
ciencia.
Bibliografia
1. Zomorrodi A, Wald ER. Ecthyma gangrenosum: considera-
tions in a previously healthy child. Pediatr Infect Dis J. 2002;
21:1161-4 2.
2. Mull CC, Scarfone RJ. Ecthyma gangrenosum as a manifesta-
tion of Pseudomonas sepsis in a previously healthy child. Ann
Emerg Med. 2000;36:383-7.
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30. CANDIDIASIS CUTANEA CONGENITA
EN GEMELOS BICORIALES

E. Baselga?, R. PortaP, L. Sdnchezb, V. Molinab, M. Gilaberte?
y L. Vifias¢

aUnidad de Dermatologia Pedidtrica. "Departamento de Pediatria
cDepartamento de Microbiologia. Institut Universitari Dexeus.
Barcelona. Esparia.

La candidiasis cutdnea congénita (CCC) es una patologia in-
fecciosa muy infrecuente, que se presenta con lesiones cutd-
neas similares a las de otras patologias. El diagndstico precoz
y tratamiento adecuado en los casos de riesgo previenen la
afectacion sistémica, que cursa con elevada mortalidad. Pre-
sentamos los casos de dos gemelos con candidiasis cutdnea
congénita.

Casos clinicos. Se trata de dos recién nacidos de sexo masculino
y femenino respectivamente nacidos tras una gestaciéon gemelar
bicorial-biamnidtica finalizada a las 35.2 semanas (sg) mediante
cesdrea de recurso tras inicio de dindmica uterina. Las membra-
nas se hallaban intactas hasta el momento del parto. Entre los
antecedentes maternos destacaba que la madre habia tenidos
una vulvovaginitis por Candida albicans a las 34 sg, resuelta
con tratamiento tépico La primera gemela, de peso1970 g, pre-
sentd a en las primeras 12 del parto erupcién macula y papular
eritematosa confluente afectando a la cara tronco y extremida-
des. Se observaban algunas pustulas y microvesiculas. Al 5to
dia del nacimiento inici6 muguet oral. El examen en fresco con
hidréxido de potasio al 10 % de un frotis cutdneo demostré la
positividad para pseudohifas. Se realizé un cultivo del frotis cu-
taneo que fue positivo para Candida albicans. Los hemoculti-
vos, urinocultivos y cultivo de LCR fueron negativos y en ningtin
momento hubo signos clinicos u analiticos de infeccidn sistémi-
ca. Se inici6 tratamiento tépico con Dermomycose® solucién y
daktarin® crema con progresion de las lesiones, por lo que se
decidi6 tratamiento sistémico con Anfotericina B (30 mg/kg).
El segundo gemelo, de 2.790 kg, con antecedentes de secuestro
pulmonar con hidrotorax e hydrops que requirié6 amniocentesis
y toracocentesis seriadas desde las 29 semanas de gestacién que
inicia en las primeras 12 horas de vida una erupcién cutdnea si-
milar a la de su hermana pero con una marcada acentuacién de
la lesiones en los pliegues inguinales, axilares, y pliegue del
cuello. El examen en fresco con hidréxido de potasio mostré
también la presencia de pseudohifas. El cultivo cutdneo asi
como de la punta de catéter fueron positivos para Candida albi-
cans. Dado que el paciente era portador de un drenaje toracico,
y un catéter central y que estaba pendiente de intervencidn qui-
rurgica del secuestro pulmonar se decidi6 tratamiento ev con
anfoterixicna B, pese la negatividad de los hemocultivos, urino-
cultivos y cultivos de LCR fueron negativos. A los 12 dias de
vida se observo una resolucién completa de las lesiones. Con
descamacion.

Discusion. La candidasis congénita se adquiera intra utero
como resultado de una infeccién ascendente a partir de vulvo-
vaginitis materna. A pesar de que la prevalencia de candidiasis
vulvovaginal materna, la candidiasis congénita es muy poco
frecuente. La afectacion neonatal suele ser limitada a la piel por
lo que basta tratamiento tépico. La afectacion sistémica es mas
frecuente en prematuros y recién nacidos de bajo peso al nacer.
La mortalidad de la candidiasis congénita con afectacion sisté-
mica es elevada en pacientes de bajo peso al nacer o factores de
riesgo por lo que es importante reconocer las manifestaciones
cutdneas..

Bibliografia

1. Darmstadt GL. CCC: clinical presentation, pathogenesis and
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31. HIPERPLASIA EPITELIAL FOCAL
(ENFERMEDAD DE HECK). PRESENTACION
DE 2 CASOS

P. de la Cueva, M. Gonzilez-Carrascosa, M. Campos,
C. Silvente, R. Cabeza y J. Manuel Hernanz

Servicio de Dermatologia. HGU Gregorio Mararion. Madrid. Espaiia.

Introduccion. La hiperplasia epitelial focal (HEF) es una patolo-
gia benigna, de curso asintomatico, infrecuente en nuestro me-
dio. Se caracteriza por la aparicién de lesiones miltiples en la
mucosa oral durante la edad infantil y se asocia con la presencia
del virus del papiloma humano. Las lesiones se suelen localizar
en la mucosa yugal, lengua y semimucosa labial inferior. La en-
fermedad es autorresolutiva y habitualmente sélo se tratan las
lesiones traumatizadas o con fines estéticos.
Casos clinicos. Comunicamos dos nifias de origin ecuatoriano
(de 9 y 8 afios) que presentan lesiones asintomadticas en el labio
inferior, lengua y mucosa yugal, de varios meses de evolucion.
En la exploracién se observan lesiones miltiples de tamafios
comprendidos entre 1 y 4 mm, del mismo color que la mucosa
circundante y sin signos inflamatorios en las localizaciones cita-
das. No presenta otras lesiones cutdneo-mucosas. No se encuen-
tran alteraciones en la inmunidad. El estudio histopatolégico
revela un epitelio escamoso con la presencia de hiperqueratosis,
acantosis, marcada papilomatosis y presencia de células aisladas
vacuolizadas (coilocitosis). Se estudia la presencia de VPH y es
positiva en ambas pacientes. Se realiza el diagndstico de hiper-
plasia epitelial focal y se decide no realizar tratamiento. A los
seis meses se observa mejoria en una de las pacientes y no exis-
ten cambios en la otra.
Discusion. La HEF es una enfermedad infrecuente en Europa
que muestra una incidencia creciente que probablemente se aso-
cie al aumento de la inmigracion de personas de origen sudame-
ricano. Es mds frecuente en la edad infantil. Se sugiere que el
menor desarrollo del sistema inmune en los nifios puede propi-
ciar el inicio de la enfermedad y la madurez de éste causarfa la
curacion de las lesiones. La patologia se relaciona con la presen-
cia de VPH, en particular los tipos 13 y 32. Otros factores impli-
cados son la genética, chicles de tabaco, las amalgamas dentales
y el déficit de vitamina K. La enfermedad de Heck es mds fre-
cuente en el sexo femenino y las lesiones se suelen localizar en la
mucosa yugal, lingual o semimucosa labial. Clinicamente se ca-
racteriza por la presencia de lesiones multiples papulosas de su-
perficie lisa que cursan de forma asintomadtica. Son redondeadas
u ovales y no existen cambios en la mucosa circundante. Las le-
siones crecen lentamente y no se han comunicado todavia trans-
formaciones malignias. El diagnéstico diferencial debe
establecerse con la papilomatosis oral florida, condilomas acu-
minados, sindrome de Cowden y enfermedad de Crohn. El estu-
dio histolégico proporciona el diagndstico definitivo. Los
hallazgos histopatoldgicos consisten en paraqueratosis, marcada
acantosis y crestas interpapilares elongadas y ensanchadas. El
epitelio lesional presenta células con citoplasmas claros y nd-
cleos picnéticos o ausentes (coilocitos). La actitud mds extendida
es la abstencidn terapéutica, debido a que es una enfermedad au-
torresolutiva, desapareciendo las lesiones con la edad. Suelen
extirparse las lesiones localizadas en zonas traumatizadas. Tam-
bién se ha utilizado crioterapia, laser CO», imiquimod e interfe-
rén.
Bibliografia
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32. LEISHMANIASIS CUTANEA EN POBLACION
INFANTIL: ESTUDIO DE 25 PACIENTES

C. Pérez Hortet, D. Garcia Almagro, O. Lépez-Barrantes,
C. Bahillo Monné, C. Schoendorff Ortega, I. Cervigén,
J.L. Martinez-Amo, A.B. Gargallo e L.M. Gallego

Servicio de Dermatologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.
Esparia.

Introduccion. Las leishmaniasis son un grupo de enfermedades
causadas por la infeccién de protozoos del género Leishmania.
En nuestro pais, la leishmaniasis cutdnea y la visceral estdn pro-
ducidas por L. infantum, siendo frecuente en determinadas dreas
geograficas, como Castilla la Mancha. Las manifestaciones clini-
cas son muy variadas, el diagnéstico muchas veces complicado y
tiene multiples opciones terapéuticas no siempre satisfactorias.
Material y métodos. Estudio retrospectivo de enero 1991 hasta
marzo 2004 de 148 lesiones, confirmadas mediante biopsia o fro-
tis, en 131 pacientes de los cuales 25 eran menores de 15 afios.
Resultados. Veinticinco pacientes (19 %) eran menores de
15 afios (12 varones y 13 mujeres), predominando sin diferencias
estadisticamente significativas los varones en intervalo de
0-4 afios y mujeres de 5-14 afios. La localizacién mds frecuente
fue la cabeza, concretamente las mejillas y la mayoria con una
sola lesion, de tipo nodular ulcero-costroso. El tratamiento de
elecci6n ha sido antimoniato de meglumina (glucantime®) intra-
lesional en la mayoria de los pacientes con resultados excelentes.
Se detallan las formas clinicas, la evolucion, la histologia y las
diferentes terapias de los 25 pacientes.

Conclusiones. La leishmaniasis cutdnea tradicionalmente se ha
considerado un enfermedad con predominio infantil, sin embargo
en nuestra serie afecta mds a adultos. Constituye una hipoendemia
en el Area Sanitaria de Toledo, sin estacionalidad y con polimorfis-
mo clinico e histoldgico, con buena respuesta al antimoniato de
meglumina en leismaniasis cutdneas no complicadas.

33. ANETODERMIA TIPO PELLIZARI EN EL
SINDROME DE VARICELA CONGENITA FETAL

J. Luelmo, M. Sabat, C. Mufioz, J. Andreu y A. Sdez

Unidad de Dermatologia. Hospital de Sabadell. Barcelona.
Esparia.

Fundamento. El adquirir la varicela durante la gestacion, puede
ocasionar serios problemas tanto para la madre como para el
feto. Presentamos un caso excepcional de infeccidn intrauterina
fetal por el virus de la varicela-zéster (VVZ), con la presencia
exclusiva de lesiones cutdneas.

Caso clinico. Lactante vardn, que visitamos a los 4 meses de vida
para valoracién de unas lesiones cutdneas congénitas, asintoma-
ticas. Como antecedente a destacar, el haber sufrido la madre una
varicela aparatosa a las 15 semanas de gestacién. Un control eco-
gréfico a las 20 semanas de amenorrea no mostré anomalias apa-
rentes del feto. La exploracion fisica, mostraba un nifio con buen
estado general, sin otras alteraciones aparte de las lesiones cuté-
neas. Estas consistian en elementos aislados, en forma de papu-
las redondeadas de hasta 1 cm de didmetro, del color de la piel,
no dolorosas ni pruriginosas a la palpacién, que se distribuian
por extremidades, tronco, dorso y planta de pie derecho. El exa-
men histopatolégico mostraba una disminucién de las fibras
el4sticas. La analitica de rutina fue normal. La serologia para el
VVZ mostré la presencia de IgG y la ausencia de IgM. La explo-
racién oftalmoldgica y neuroldgica fue normal. Evolucién. A los
12 meses de vida no detectamos cambios en las lesiones cutdneas
y persistia una elevacion de la IgG. En cuanto al desarrollo psico-
motor, actualmente estd controlado por neurologia por un cuadro
de hipertonia en extremidades inferiores atribuidas a una encefa-
lopatia hipoxicaisquémica neonatal.

Discusion. La infeccién por el VVZ durante las 20 primeras se-
manas del embarazo, implica un riesgo estimado de hasta un 2 %
de afectacidn fetal, pudiendo producirse entre otras, lesiones of-
talmoldgicas y del sistema nervioso central. Nos ha llamado la
atencién en nuestro caso, no valorar la importancia de las lesio-
nes cutdneas en el periodo neonatal después de recoger el antece-
dente de la varicela en la madre, que fueron las que llevaron al
diagnéstico del proceso. S6lo hemos podido encontrar un caso
similar de sindrome de varicela fetal, con lesiones cutaneas cica-
triciales (no anetodermia), como manifestacion tnica de éste.
Bibliografia
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34. PSEUDOANGIOMATOSIS ERUPTIVA FAMILIAR

J.M. Sanchez Schmidt, M. Gilaberte Pena, C. Barranco Sanz?
y R.M. Pyjol Vallverdid

Serveis de Dermatologia i “Anatomia Patologica. Hospital
del Mar-IMAS-IMIM. Barcelona. Esparia.

Introduccion. La pseudoangiomatosis eruptiva (PAE) es una
erupcion benigna autolimitada de escasa frecuencia, caracteriza-
da por la aparicion aguda de lesiones de aspecto angiomatoso.
Aunque su causa es desconocida, se ha propuesto un posible ori-
gen viral. Descrita inicialmente en nifios, posteriormente se han
publicado casos en adultos. Hasta el momento, sélo se han publi-
cado en dos ocasiones casos de PAE familiar. Presentamos los
casos de un nifio y su madre con clinica sugestiva de PAE.
Casos. Nifio de 7 meses de edad que presentaba lesiones papulo-
sas asintomadticas de aspecto angiomatoso rodeadas de un halo
mas pélido, en cara, tronco y extremidades de dos meses de evo-
lucidn, sin otros sintomas asociados. Simultaneamente, la madre
desarroll6 lesiones similares en antebrazos y escote. En la biop-
sia de una de las lesiones del nifio se observé una dilatacién de
las estructuras vasculares en dermis superior, con un leve infiltra-
do linfohistiocitario acompafante, siendo estos hallazgos menos
evidentes en la muestra materna. En ambos casos, las lesiones se
resolvieron tres semanas mds tarde. Las serologias practicadas
en ambos casos no han revelado signos de infeccién aguda.
Discusion. La PAE se caracteriza clinicamente por la aparicién
de papulas asintomdticas de aspecto vascular en cara, tronco y
extremidades, rodeadas de un halo mds pélido, y que desapare-
cen a la vitropresion. La evolucion de las lesiones es hacia la re-
solucidn sin secuelas en pocos dias, aunque se han descrito casos
de recaidas en nifios. Se han observado algunas diferencias clini-
cas entre la forma de PAE de la infancia y la del adulto como una
mayor frecuencia de prédromos en nifios, la resoluciéon mds rapi-
da en la forma pediatrica y la mayor afectacion en mujeres en la
forma adulta. La aparicién aguda de la erupcién, los prédromos
acompaiiantes, la aparicién de casos simultdneos en una familia
o comunidad, y evidencias en algunos casos de infecciéon aguda
por virus, apoyan la teorfa de un posible origen infeccioso de la
PAE. Sin embargo, en la mayoria de los casos las serologias vira-
les son negativas. También se ha descrito la aparicién de lesiones
idénticas a la PAE tras la picadura de insectos como pulgas y
mosquitos. La clinica y la caracteristica histologia de la PAE (di-
latacidn de los vasos sanguineos en la dermis superior, células
endoteliales protuyentes en la luz vascular y un infiltrado linfo-
histiocitario perivascular acompafiante) nos permitirdn hacer el
diagnéstico diferencial con otras entidades como: telangiectasias
y araflas vasculares, exantema viral, toxicodermia, vasculitis, ur-
ticaria, hemangiomas capilares multiples eruptivos, granulomas
piogénicos muiltiples, angiomatosis bacilar, bartonelosis, picadu-
ras de insectos y prurigo.
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35. ENFERMEDAD DE HASHIMOTO-PRITZKER

E. Sanchez-Largo Uceda, S. Fernandez-Cafiadas, J. Fraga
Fernandez y V. Davila Morato

Clinica Dermatoldgica Laser. Madrid. Espana.

Fundamentos. La histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
es el término genérico que engloba a un conjunto de entidades
clinicas caracterizadas por la proliferacién de histiocitos que
contienen granulos de Birberck en su citoplasma. La enfermedad
de Hashimoto-Pritzker es a su vez una variante autolimitada de la
HCL.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia lactante de 2 me-
ses que presenta lesiones desde los 3-4 dias después del naci-
miento en forma de pédpulas aisladas asintomadticas localizadas en
cuero cabelludo, mano y mufieca izquierda y pierna derecha. La
pacientes no presentaba clinica sistémica acompaiiante y el resto
de la exploracion fisica era normal. Se realizé estudio histolégico
en el que se observaba una proliferacién de células de apariencia
histiocitaria (CD 68—, CD1a+). Las lesiones siguieron un curso
autorresolutivo con desaparicién de las mimas a las 4 semanas
desde el diagndstico. Actualmente lleva 1 afio y medio en segui-
miento sin reaparicion de nuevas lesiones.

Discusion. Esta variante de HCL se describi6 en 1973 por Hashi-
mmoto y Pritzker como una forma de reticulohistiocitosis autoli-
mitada. Clinicamente caracteriza por una erupcion de lesiones
papulosas, vesiculas o nédulos no dolorosos, firmes de colora-
cion eritematovioldcea o marrondcea. Se localizan preferente-
mente en cara, cuero cabelludo, tronco, nalgas, palmas y plantas;
aunque se han descrito casos de afectacion de mucosa oral. Apa-
recen de forma congénita o durante el periodo neonatal dentro de
los 2 primeros meses de vida. Las lesiones se desarrollan en
ausencia de clinica sistémica y se caracterizan por ser autorre-
solutivas en el plazo de varias semanas o meses. El estudio his-
tolégico demuestra una infiltracién dérmica de histiocitos
pleomortficos (S-100 y CD1 positivo) de citoplasma espumoso y
nicleo reniforme de bordes irregulares y con la microscopia
electrénica se demuestra la presencia de granulos de Birbeck o
cuerpos densos laminados en su interior.

36. MUCINOSIS FOLICULAR ;BENIGNA?
EN UN VARON DE 9 ANOS

M. Blanes, A. G6mez?, H. Pérez Berenguer?® y I. Betlloch MasP

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patolégica. Hospital
Marina Baixa. Villajoyosa. Alicante. "Servicio de Dermatologia.
Hospital General de Alicante. Esparia.

Introduccion. La mucinosis folicular, también denominada alo-
pecia mucinosa, es un proceso de etiologia desconocida en el
cual se produce un depdsito de mucina en el epitelio folicular,
que se traduce en degeneracién del foliculo piloso y en la consi-
guiente alopecia. Puede presentarse de forma aislada o acompa-
flando a linfomas cutdneos, particularmente micosis fungoide.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 9 afios con an-
tecedentes personales de sindrome de hiperactividad/déficit de
atencion, remitido por el Servicio de Pediatria para valoracién de
unas lesiones cutdneas en la cara. A la exploracién se observaba
la presencia de 4 placas hipopigmentadas bien delimitadas de
2,5-3 cm de didmetro localizadas en ambas mejillas y en la bar-

billa, discretamente infiltradas, con centro eritematoso y presen-
cia de pequefias papulas de distribucién folicular. La micologia y
el cultivo de hongos fueron negativos y la analitica de sangre,
incluyendo estudio de autoinmunidad, no mostré hallazgos pato-
16gicos. Se realizé una biopsia cutdnea en la que se observaba
una epidermis levemente acantésica y la presencia de foliculos
pilosos ensanchados con disrupcidn del epitelio folicular por la
presencia de depdsitos de mucina, que fueron confirmados me-
diante las técnicas de Giemsa y azul alcidn. En dermis se objeti-
varon infiltrados perivasculares y perifoliculares linfocitarios con
algunos eosindfilos. No se observaron microorganismos. Con es-
tos hallazgos se lleg6 al diagndstico de mucinosis folicular. Se
pautaron corticoides topicos con buena respuesta de las lesiones,
persistiendo méculas hipopigmentadas 3 meses después de ini-
ciar el tratamiento.
Discusion. Resulta dificil diferenciar qué casos de mucinosis fo-
licular corresponden a formas idiopdticas o benignas y cudles
son los que acompaiian a linfomas cutdneos. Se ha propuesto que
la presentacién clinica como placas aisladas en cabeza y cuello
es més frecuente en la mucinosis folicular benigna, la cual suele
presentarse en varones, en particular nifios y adultos en la 32-4? dé-
cadas de la vida. El hallazgo histolégico de eosindfilos en el infil-
trado perivascular/perifolicular y la ausencia de un infiltrado
linfocitario en banda son otros hechos que apoyan el diagnéstico
de mucinosis folicular benigna. En estos casos el prondstico es
bueno, con resolucion espontinea de las lesiones en un plazo de
meses-afos. No obstante existe gran solapamiento entre ambos
subtipos de mucinosis folicular, de modo que a pesar del diag-
nostico de presuncion de benignidad, pensamos que es necesario
un seguimiento estrecho de estos pacientes.
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37. CUTIS MARMORATA TELANGIECTATICA
CONGENITA

M. Gonzalez-Carrascosa Ballesteros, C. Silvente San Nicasio,
R. Cabeza Martinez, P. Zamberk Majlis y J.M. Hernanz
Hermosa

Servicio de Dermatologia. HGU Gregorio Mararion. Madrid.
Esparia.

Introduccion. La cutis marmorata telangiectdtica congénita
(CMTC) es una malformacién vascular cutdnea congénita y poco
frecuente. Se caracteriza por la presencia de cutis marmorata per-
sistente, flebectasia, telangiectasias, cierto grado de atrofia y ten-
dencia a la mejoria espontdnea en los primeros afios de vida. Los
cambios mds importantes se producen en el primer afio de vida.
La localizacion mds frecuente son las extremidades, seguidas del
tronco. Puede presentar un patrén generalizado o localizado, y
frecuentemente se presenta de forma unilateral y segmentaria.
Aproximadamente en el 50 % de los casos presenta otras mani-
festaciones asociadas: ortopédicas, oculares, neuroldgicas y,
principalmente, otras anomalias vasculares. La etiologia es des-
conocida. La mayoria de los casos son esporddicos, aunque se
han descrito también casos familiares, que se podrian explicar
por una herencia paradominante, en relacién con mosaicismos.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de tres meses de
edad con antecedentes de estereotipias sin alteraciones en el es-
tudio electrofisiolégico y que remitieron en pocos meses. Presen-
taba una lesion desde el nacimiento en la zona lumbar, en forma
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de una placa de unos cinco centimetros de didmetro, de aspecto
atréfico y con una red vascular azulada, de aspecto marméreo,
que fue mejorando en los meses posteriores. No presentaba otras
alteraciones.

38. HEMANGIOMA CONGENITO RAPIDAMENTE
INVOLUTIVO ASOCIADO A MANCHAS
MONGOLICAS ABERRANTES

M.R. Gonzalez Hermosa, E. Acebo Marifas, J. Gardeazabal
Garcia, N. Agesta Sanchez, 1. Arrieta? y J.L. Diaz Pérez

Servicios de Dermatologia y “Radiologia. Hospital de Cruces.
Barakaldo. Bizkaia. Esparia.

Introduccion. Los hemangiomas congénitos son tumores vascu-
lares benignos presentes al nacimiento. Se pueden clasificar se-
gin su comportamiento clinico en dos subgrupos, uno
rapidamente involutivo y otro no involutivo.
Caso clinico. Un nifio de 6 dias de edad, sin antecedentes de in-
terés, fue remitido por presentar desde el nacimiento una tumora-
cién vascular con telangiectasias superficiales, de 35 mm de
didmetro, en la flexura del codo izquierdo. Ademads se apreciaba
una hiperpigmentacion azul-grisdcea en ambas extremidades in-
feriores. Controlado a los 3 y 6 meses de edad se pudo objetivar
la involucién progresiva de la lesion.
Discusion. Los hemangiomas congénitos presentan una fase
de crecimiento intradtero, por lo que aparecen completamente
desarrollados ya en el nacimiento y no progresan después del
mismo. Se presentan clinicamente como una placa o nédulo,
bien circunscrito, eritematovioldceo, caliente a la palpacién y
de alto flujo por eco Doppler. Algunos involucionan de forma
muy rapida entre los 6 y los 14 meses de vida y se los ha deno-
minado hemangiomas congénitos rapidamente involutivos.
Otros no desaparecen permaneciendo estables o sufriendo un
ligero crecimiento. Nuestro caso es interesante porque ademas
de la lesién vascular se asocian manchas mongo6licas aberran-
tes. Dicha asociacidon pensamos que es un hallazgo casual ya
que no hemos encontrado hasta ahora ningtn caso similar al
nuestro.
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39. SCREENING DEL SINDROME DE PHACE
EN LOS HEMANGIOMAS GIGANTES DE LA CARA:
ESTUDIO PROSPECTIVO DE 7 CASOS

J. Dalmau, E. Baselga, E. Roé y A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Esparia.

Fundamento. Los hemangiomas son neoplasias benignas del en-
dotelio vascular y, a diferencia de las malformaciones vasculares,
asocian de forma poco frecuente otras alteraciones estructurales.
Los hemangiomas faciales segmentarios pueden presentar diver-
sas anomalias asociadas que se han agrupado bajo el término de
sindrome PHACE (OMIM# 606519). Este sindrome neurocuté-
neo incluye anomalias de la fosa posterior, hemangioma, anoma-
lfas arteriales, coartacién adrtica y otras alteraciones cardiacas,
alteraciones oculares, y rafe supraumbilical o esternal.

Material y métodos. Presentamos un estudio prospectivo de 7 ni-
flos con hemangioma segmentario en la cara en los que se realiz

una ecocardiograma cardiaco, una exploracion oftalmoldgica y
una resonancia magnética, para valorar alguna anomalia que pu-
diera conducir al diagnéstico de sindrome de PHACE.
Resultados. En 5 (71,4 %) pacientes no se observé ninguna alte-
racidén en las exploraciones realizadas, aunque uno de ellos pre-
sentaba un pit esternal. Una (14,3 %) paciente presentaba
anomalias en las cardtidas. Finalmente, en otra paciente se en-
contré un cavernoma, una hipoplasia de una de las carotidas in-
ternas, una estenosis de la arteria pulmonar y anomalias en el
poligono arterial de Willis.
Discusion. Los hemangiomas faciales de gran tamaiio y segmen-
tarios deben hacer sospechar en la posibilidad de que exista un
sindrome de PHACE. El riesgo de asociacion no se conoce con
exactitud. En nuestra pequefia serie se encontro alguna alteracién
en cerca del 30 % de los casos. Sim embargo son necesarios estu-
dios prospectiovos con una examen sistemético de las alteracio-
nes para poder definir exactamente el riesgo de asociacion y las
exploraciones que estarian indicadas en la evaluacién de los pa-
cientes con hemangiomas faciales segmentarios.
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40. SINDROME PHACE: PRESENTACION
DE UN CASO CLINICO

C. Mauleén, M. Campos, C. Silvente, P. de la Cueva
y J.M. Hernanz

Hospital Universitario Gregorio Marafion. Madrid. Esparia.

Caso clinico. Lactante varén de 45 dias de edad, con hemangio-
ma extenso localizado en hemicara izquierda, coartacién de aorta
intervenida a los 8 dias de edad, quiste aracnoideo en fosa poste-
rior, y discreta hipoplasia cerebelosa. Ademads, presentaba hemo-
rragia cortical en drea parietooccipital asociada a convulsiones e
hiperreflexia; foramen oval persistente y doble arco adrtico. Por
todo esto fue diagnosticado de sindrome PHACE. Se paut¢ trata-
miento con corticoides sistémicos a dosis de 2 mg/kg de peso,
debido a la afectacién de la via aérea y de la vision, con disminu-
cién del tamafio del hemangioma. El sindrome PHACE es un
acrénimo cuyas siglas significan: P: malformaciones de fosa
Posterior; H: Hemangioma; A: anomalias arteriales Adrticas; C:
alteraciones Cardiacas; E: defectos oculares (Eye). Si asocia al-
teraciones esternales (Sternal), se denomina PHACES. Este
nombre fue propuesto en 1996 por Frieden et al. Habitualmente,
no se suelen presentar todos los signos en un mismo paciente,
como en nuestro caso, en el que no existian evidencias de altera-
ciones oculares, aunque la vision se vio afectada por el tamafio
del hemangioma. La mortalidad en este sindrome es debida a las
complicaciones cardiacas y neuroldgicas y trombosis vascular.
En un subgrupo de pacientes con defectos neurovasculares, se
produce un deterioro cognitivo progresivo, como es de prever
que ocurra en nuestro caso. El tratamiento se basa en corticoides
sistémicos para reducir el tamafio del hemangioma, cuando este
comprometa la via aérea o la vision, cirugia de los defectos car-
diacos, adrticos y neuroldgicos, y tratamiento preventivo y de
sostén de las complicaciones.
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41. LINFANGIOMA CIRCUNSCRITO
NEVIFORME

M.V. Guiote Dominguez?, A. Moreno®, R. VieiraP,
O. Tellecheab, R. Naranjo? y A. Figueiredo®

aServicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario San
Cecilio. Granada. Esparia. bServicio de Dermatologia. Hospital
de la Universidad de Coimbra. Portugal.

Fundamento. El linfangioma circunscrito es una malformacién
linfatica poco frecuente constituida por multiples vesiculas agru-
padas de contenido claro y/o serohemético y que en un 10 % de
los casos puede asociar afectacién de hipodermis, musculo y, en
menor frecuencia, visceral, alcanzando por tanto una extension
considerable y ocasionando un dificil abordaje terapéutico.
Caso clinico. Paciente de 12 afios de edad enviado para valorar
tratamiento de lesion cutdnea de gran tamaiio, presente desde los
2 afios de vida, en regién lumbar derecha, con crecimiento pro-
gresivo asi como sangrado y drenaje de liquido sero-hemadtico
ocasional. No presentaba ninguna clinica sistémica asociada. El
paciente referfa extirpacion parcial de la lesién hacia varios afios,
con posterior recidiva de la misma. A la exploracion fisica desta-
caba la presencia de multiples papulas y vesiculas agrupadas,
algunas translicidas y otras hemdticas, de consistencia blanda,
sugerentes clinicamente de linfangioma circunscrito neviforme,
diagnéstico que fue posteriormente confirmado tras estudio
anatomopatolégico. Con el objetivo de valorar la extension en
profundidad, se solicité RMN de region lumbar derecha y pelvis,
donde se visualizé la presencia de una masa retroperitoneal de
contornos mal definidos e irregulares que envolvia al miisculo
iliaco derecho y desviaba anteriormente al misculo psoas homo-
lateral.
Discusion. Dado el componente profundo extenso asi como el
antecedente de recidiva tras la extirpacion previa realizada, des-
estimamos toda intervencién terapéutica, optdndose solamente
por el seguimiento periddico de la lesién asi como el control de
posibles complicaciones asociadas.
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42. ICTERICIA VERDINICA

F.J. del Boz Gonzalez?, M.M. Serrano Martin®, T. Martin
Gonzalez?, A. Vera Casaiio?, E. Prieto Sanchez¢, S. Martinez
Garcia? y V. Sdnchez Garcia?

Servicios de “Dermatologia, *Pediatria y ‘Anatomia Patolégica.
Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Mdlaga. Espaiia.

Introduccion. La ictericia se define como la pigmentacién amari-
llenta de la piel, mucosas y otros tejidos o fluidos corporales de-
bido al acimulo de bilirrubina en éstos. Esta pigmentacion es de
una intensidad variable, desde un verde limén tipica de los pro-
cesos hemoliticos, hasta un llamativo verde oscuro, como es el
caso de los procesos colestdsicos. El término colestasis hace re-
ferencia a la existencia de alteracion en el flujo biliar, caracteri-
zdndose por la retencion de dcidos biliares, bilirrubina y otros
componentes de la bilis.

Caso clinico. Presentamos el caso de un recién nacido mujer a
término que a los 20 dias de vida presenta ictericia que alcanzé
grado V (incluyendo manos y pies) e intensidad méxima, toman-
do coloracién verde oscuro. Como antecedentes personales pre-
sentaba diagndstico prenatal de comunicacién interventricular y
distrés respiratorio al nacimiento achacado a hipertensién pul-
monar primaria severa. Posteriormente presenté un neumoperito-
neo secundario a isquemia y perforacion intestinal debidos a una
peritonitis meconial. Fue necesaria una reseccion parcial de fleon
e ileostomia, siendo vista por nuestro servicio al presentar una
dermatitis periestomal. Junto a la ictericia mucocutdnea, la pa-
ciente presentaba clara clinica de colestasis, con evidente hepato-
megalia, coluria y acolia, objetivindose elevacion de bilirrubina
a expensas de bilirrubina directa, junto a elevacion de enzimas
hepdticos (GGT especialmente), abundante bilirrubina y (algo
menos de urobilinégeno) en orina y objetivindose mediante eco-
graffa via biliar extrahepética y vesicula no visibles, junto a via
biliar intrahepdtica dilatada, sugerente de atresia de vias biliares.
Dado su mal prondstico, se opté por desechar la opcién quirtrgi-
cay otros métodos diagndsticos confirmatorios invasivos, produ-
ciéndose el éxitus de la paciente a los 44 dias de vida con la
hipertensién pulmonar como causa principal. Se realizé necrop-
sia para comprobar la atresia de vias biliares, causante de esta
tonalidad cutdnea.
Discusion. En los casos de ictericia pronunciada y prolongada
(especialmente a expensas de la bilirrubina conjugada) la piel
adquiere un tono verdoso oscuro, consecuencia de la oxidacién
de parte de la bilirrubina circulante en biliverdina. En nuestro
caso, éste era producto de la atresia de vias biliares, que es la
causa mds frecuente de enfermedad hepdtica crénica y necesidad
de trasplante hepdtico en nifios.
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1. O Bernard. Diagnostic précoce des icteres cholestatiques chez
le noveau-né. Arch Pédiatr. 1998;5:1031-5.
2. J Manzanares Lopez-Manzanares, E Medina Benitez. [Cho-
lestasis in neonatos and infants. A diagnostic guide]. An Pe-
diatr. 2003;58:162-7.

43. PRURIGO PIGMENTOSO

E. Gonzdlez-Guerra, R. Haro, J. Angulo, M.C. Fariiia, L. Martin
y L. Requena

Servicio de Dermatologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.
Esparia.

Introduccion. El prurigo pigmentoso es una dermatosis inflama-
toria infrecuente de etiologia desconocida caracterizada por epi-
sodios recurrentes de pdpulas eritematosas y pruriginosas que
evolucionan hacia una pigmentacién reticulada. Son més fre-
cuentes en mujeres jovenes, adultas, de Japon.

Caso clinico. Paciente de 17 afios de edad sin antecedentes per-
sonales ni familiares de interés, visita nuestra consulta refiriendo
la presencia de una erupcion pruriginosa en la nuca, hacia 6 me-
ses, que desapareci6 espontdneamente. Un mes después presentd
un nuevo brote de lesiones en la misma localizacion. Posterior-
mente fueron apareciendo nuevas lesiones en la parte alta de la
espalda y en el pecho. Le pautaron tratamiento con corticoides
orales a dosis altas. En el momento de la consulta estaba con
90 mg de prednisona, a pesar de lo cual continuaba con lesiones.
Con el diagnéstico de pénfigo seborrico le realizaron en otro cen-
tro una biopsia cutdnea. El estudio histol6gico mostré necrosis
intensa de queratinocitos, sin acantolisis. En la exploracién se
observan, en parte alta y zona central de la espalda y regién cen-
trotordcica maculas eritematosas o pigmentadas que adoptan un
patrén reticulado junto con lesiones costrosas y vesiculas. Con el
juicio clinico de pririgo pigmentoso se inicia retirada progresiva
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de los corticoides orales y se realiz6 biopsia cutdnea para estudio
histolégico, en la que se observo a nivel epidermico numerosos
queratinocitos necréticos sueltos, junto con exocitosis linfocita-
ria y discreta espongiosis, y para realizacién de inmunofluores-
cencia directa que fue negativa. Pautamos tratamiento con
minociclina 100 mg/dia observando resolucién de la lesiones y
persistiendo ligera pigmentacion residual.

Discusion. El prurigo pigmentoso fue descrito por primera vez
por Nagashima en 1971. Solo se han descrito unos 33 casos de
prurigo pigmentoso fuera de Japdn. Es una enfermedad inflama-
toria de la piel, que respeta pelo, mucosa y ufas. No se ha descri-
to ningin caso en ancianos ni en nifios preptiberes. Se han
propuesto varias etiologia, embarazo, cirrosis biliar primeria,
anorexia, exposicion solar, etc, pero ninguna se ha demostrado.
En nuestra revisién hemos encontrado descrito el uso de varios
tratamientos como sulfonas, minociclina e isotretinoina con bue-
na respuesta a todos ellos, por esta razén pensamos que se trata
de un proceso autoinvolutivo.

Conclusion. Describimos un caso de una nifia espaiiola con pru-
rigo pigmentoso tratada con minociclina, con buena respuesta.

44. PITIRIASIS LIQUENOIDE AGUDA

C. Pujol, M. Navarro, A. Montafiés, M. Chirivella, M. Evole,
J. Ricart y G. Cabezuelo

Dermatologia, Pediatria y A. Patolégica. HU la Fe. Valencia.
Esparia.

La Pitiriasis Liquenoide (PL) es una dermatosis rara, de causa
desconocida, que en las fases iniciales puede ser de dificil diag-
néstico. Raramente se acompaifia de sintomatologia general y
suele tener un curso subagudo-crénico. Presentamos un nifio de
18 meses de edad con un cuadro clinico-patolégico sugestivo de
PL asociado a sindrome febril, que requirié ingreso hospitalario.
Caso clinico. Nifo de 18 meses de edad. Ingresa en el hospital
procedente de otro centro de la Comunidad Valenciana por un
cuadro de lesiones cutdneas de 20 dias de evolucién, asociado a
fiebre de 3 dias. Las lesiones cutdneas se iniciaron como vesicu-
las en tronco con extension posterior a cara y miembros, respe-
tando palmas y plantas, que evolucionaron a papulas queratdsicas,
costrosas, sobre un fondo eritematoso eritrodérmico (que son las
lesiones que se aprecian durante el ingreso) y que posteriormente
curaron dejando hipopigmentacién residual. Resto de explora-
cién fisica: orofaringe hiperémica, adenopatias laterocervicales y
axilares bilaterales, higado de 2 cm b.r.c. Exploraciones comple-
mentarias: Hemograma normal excepto eosinofilia, linfocitosis y
discreta anemia, GOT 52, GPT 43, LDH 792. Complemento, Ig,
Coagulacidn, serologias viricas, toxoplasma, ANA, RX Térax,,
Eco Abdominal normales o negativas. Frotis cutaneo: Enteroco-
cus. Frotis piel retroauricular y nasal: Staph Aureus La biopsia
cutdnea de una lesion de pierna mostraba cambios inflamatorios
mixtos de tipo liquenoide y vasculitico, con necrosis superficial.
La fiebre cedi6 a los 5 dias del ingreso, achacdndose a su cuadro
cutdneo. Fue tratado con cefalosporinas (Cefadrina y Ceftriaxo-
na) hasta completar 10 dias. Alta con lesiones en fase de resolu-
cién y adenopatiaas en regresién. Ultimo control al mes del alta:
lesiones hipopigmentadas.

Discusion. Presentamos un varén de 18 meses con un cuadro cli-
nico patolégico compatible con una PL aguda, asociado proba-
blemente a un proceso infeccioso tipo virasis que no se ha
constatado serolégicamente. Destacamos: — asociacion a fiebre y
adenopatias (que puede verse ocasionalmente en la PL); — la ra-
pida resolucion de las lesiones cutdneas (2 meses); — el aspecto
eritrodérmico del brote, pero sin formar lesiones erosivas tlcero
necrdticas, como se describen en algunos casos de PL aguda-co-
lonizacién por Staph Aureus.

Bibliografia

1. Tilly JJ, Drolet DA, Esterly NB. Lichenoid eruptions in chil-
dren. J Am Acad Dermatol. 2004;51:606-24.

2. Yang CC, Lee JYY, Chen WC. Febrile ulceronecrotic Mu-
cha-Habermann disease with extensive skin necrosis in inter-
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45. TRATAMIENTO DEL VITILIGO INFANTIL
CON TACROLIMUS TOPICO Y FOTOTERAPIA
CON LUZ NATURAL Y KHELLIN TOPICO

X. Garcia-Navarro, E. Baselga, F. Corella y A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. Espaiia.

Fundamentos. El vitiligo es un desorden autoimmune que se
inicia antes de los 20 afios de edad en el 50 % de los pacientes.
La aplicacion de corticoides topicos de potencia alta y la foto-
terapia han sido los tratamientos mds frecuentemente utiliza-
dos. Sin embargo, la respuesta es muchas veces insuficiente y
la aplicacidén de corticoides potentes preocupa en dreas de piel
delicada como la cara por el riesgo de atrofia. De aqui estriba
el interés de buscar otras opciones terapéuticas, como puede
ser el tacrolimus tépico o la fototerapia con khellin tépico. El
tacrolimus tépico en monoterapia ha demostrada ser de utili-
dad en el tratamiento del vitiligo en la infancia, sin embargo
nuestra experiencia preliminar demostraba resultados insufi-
cientes por lo que decidimos combinarlo con fototerapia con
khellin tépico.
Material y métodos. Es un estudio prospectivo en el que inclui-
mos a todos los nifios, de edades comprendidas entre 5 y 14 a.
afectados de vitiligo que acudieron a la consulta en un periodo de
18 meses. Se trataron con tacrolimus tépico al 0,1 % cada noche
y durante los meses de primavera y verano con Khellin tépico al
2% y exposicién solar de 10-20 minutos 3 veces por semana, in-
terrumpiendo el tratamiento con protopic. Se evalud la respuesta
clinicamente y con fotografias pre y post tratamiento mediante la
siguiente escala: buena respuesta (> 75 % de repigmentacion),
moderada respuesta (25-75 % de repigmentacion) y nula o escasa
respuesta (< 25 % de repigmentacién), en cada una de las regio-
nes anatémicas donde presentaban lesiones.
Resultados. De los 11 nifios tratados, 8 presentaban vitiligo ge-
neralizado y 3 de ellos vitiligo segmentario. Todos de menos de
un afio de evolucién. Se obtuvo buena respuesta en todos los ni-
flos que presentaban lesiones faciales, también fue buena la re-
pigmentacién en otras dreas como el tronco (4/7), en cambio
tanto a nivel de manos como de pies la respuesta fue muy pobre.
En el paciente con vitiligo segmentario la repigmentacién fue
moderada. El tratamiento fue muy bien tolerado sin efectos se-
cundarios a corto plazo. En todos los pacientes se observé una
aceleracion del proceso de pigmentacién durante los meses de
primavera y verano.
Conclusion. Consideramos que el tratamiento con tacrolimus t6-
pico y fototerapia con khellin tépico es una alternativa eficaz en
el tratamiento del vitiligo en nifios. Hacen falta estudios rando-
mizados para demostrar la eficacia de este tratamiento asi como
estudios de seguimiento a largo plazo para evaluar su seguridad,
en particular la fotocarcinogénesis.
Bibliografia
1. Silverberg NB, et al. Tacrolimus ointment promotes repig-
mentation of vitiligo in children: a review of 57 cases. ] Am
Acad Dermatol. 2004;51(5):760-6.
2. Valkova S, Trashlieva M, Christova P. Treatmant of vitiligo
with local khellin and UVA: comparison with systemic PUVA.
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46. DERMATITIS DE CONTACTO ALERGICA
A TATUAJES DE HENNA

A. Ramirez, J. Tercedor?, C. Brufau, C. Soria, N. Marin
y A. Hernandez-Gil

H.U. Reina Sofia. Murcia. *H.U. Virgen de las Nieves. Granada.
Esparia.

Fundamento. En los ultimos afios se han comunicado miltiples
casos de reacciones cutdneas a tatuajes no permanentes basados
en la Henna.

Material y métodos. Presentamos 3 casos de nifios con reaccién
alérgica a dichos tatuajes en los cuales se realiza el TRUE TEST
(Serie Estdndar Europea).

Resultados. Se demuestra una moderada sensibilizacién a la
P-fenilendiamina a las 48 y 72 horas.

Discusion. La Henna es un pigmento natural usado en el tatuaje

de la piel desde hace 9.000 afios en multiples culturas’. En la ac-

tualidad se ven cada vez con m4s frecuencia reacciones alérgicas

a los tatuajes no permanentes de henna. La mayoria de las comu-

nicaciones y series apuntan hacia la pfenilendiamina como prin-

cipal sensibilizante2. Este agente se asocia al polvo de henna para

oscurecerlo (henna negra) y para disminuir el tiempo necesario

de fijacidn del color.

Bibliografia
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1. CLOROMAS pUTANEOS COMO PRIMERA
MANIFESTACION DE UNA LEUCEMIA INFANTIL

E. Roche Gamén?, M.L. Garcia-Melgares Linares?, I. Febrer
Bosch?, A. Verdeguer® y V. Alegre de Miquel?

aServicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Valencia. bServicio de Oncologia Pedidtrica. Hospital
Universitario la Fe de Valencia. Espaiia.

Introduccion. La leucemia cutis representa la infiltracién cutdnea
por células leucémicas. Su apariencia clinica incluye papulas,
nédulos, placas, equimosis y ulceras, generalmente de color rojo
0 purpurico.
Caso clinico. Describimos el caso de un nifio de 10 meses que se
present6 con miltiples papulas y placas, eritematosas y asinto-
madticas, en la cabeza, el tronco y las extremidades, que aparecian
y regresaban espontdneamente. Con la sospecha clinica de un
infiltrado leucémico cutdneo le realizamos una biopsia en saca-
bocados. La tincién con hematoxilina-eosina mostraba una infil-
tracion difusa que afectaba a la dermis y el tejido subcutdneo,
con acentuacién perivascular y perianexial, compuesto por célu-
las atipicas con nucleolos prominentes. Con los datos clinicos e
histopatoldgicos realizamos el diagndstico de cloromas cutdneos.
El aspirado de médula 6sea demostré una leucemia aguda mie-
loide M4. El estudio inicial de sangre periférica y de liquido ce-
falorraquideo no mostrd alteraciones. Se obtuvo la remision
completa de las lesiones tras dos ciclos de quimioterapia, segui-
do del transplante de progenitores hematopoyéticos.
Discusion. Los sarcomas granulociticos o cloromas generalmen-
te se presentan en niflo menores de 18 afios. Pueden iniciarse de
forma concomitante o preceder al desarrollo de una leucemia
granulocitica aguda. Consisten en infiltraciones de células granu-
lociticas inmaduras que suelen afectar a la piel, pero también
pueden aparecer en otras localizaciones como los huesos, las
glandulas lacrimales, el tejido retroauricular o los ganglios linfa-
ticos. Las lesiones varfan entre uno y varios centrimetros de ta-
maflo y tienen una coloracién verdosa, debido a la enzima
mieloperoxidasa, que se destifie con la exposicion al aire. Nues-
tro caso muestra la importancia de la sospecha clinica en el diag-
ndstico de la leucemia.
Bibliografia
1. Willard JR, Turiansky GW, Genest GP, Davis BJ, Diehl LF.
Leukemia cutis in a patient with chronic neutrophilic leukae-
mia. J Am Acad Dermatol. 2001;44:365-9.
2. Koga M, furukawa S. Leukemia cutis in three children: clini-
cal and inmunohistochemical studies. Pediatric Dermatol.
1996;13:200-6.

2. SINDROME DEL «BLUEBERRY MUFFIN BABY»
COMO FORMA DE PRESENTACION DE UNA
LEUCEMIA AGUDA NEONATAL

L. Palacio Aller, J. Luelmo Aguilar, C. Mufioz Santos, M. Sabat
Santandreu, M. Yébenes Marsal y M. Melo Valls?

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital Parc Tauli.
Sabadell. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. El sindrome del «blueberry muffin baby», agrupa
el conjunto de patologias a tener en cuenta en el diagnéstico dife-
rencial de un neonato con multiples pdpulas o nddulos violdceos
dérmicos. Entre estos diagndsticos, se encuentra la leucemia
aguda neonatal que a pesar de representar menos del 1 % de las
leucemias infantiles, es la principal causa de mortalidad por neo-
plasia en el periodo neonatal.

Caso clinico. Nifa de 23 dias de vida sin antecedentes de interés
que se visitd en urgencias por la aparicién progresiva de mualti-
ples nddulos surgidos sobre méculas azuladas presentes al nacer.
Los nédulos eran asintomdticos y se localizaban en térax, espal-
da, parpado superior derecho y cuero cabelludo. La paciente pre-
sentaba buen estado general y el resto de la exploracion fisica
result6 normal. La biopsia cutdnea mostrd una infiltracion exten-
sa de dermis y porcion superficial del tejido celular subcutdneo
por un proceso proliferativo. En la analitica inicial aparecian un
5% de células atipicas que fueron aumentando hasta un 23 % en
los nueve dias siguientes. En el aspirado de médula 6sea se en-
contré una poblacién blastica de fenotipo mielomonocitico con
cariotipo 46, XX, t (9;11) (p22:923). Las serologias descartaron
infeccidn congénita por rubéola, CMV, VEB, toxoplasma, HSV,
Parvovirus B19, Coxackie, VHA, VHB, VHC o VIH. El grupo
sanguineo de la paciente fue O Rh+. Los estudios de extensién
descartaron infiltracién en otros 6rganos. Con el diagnéstico de
leucemia aguda vs. sindrome mieloproliferativo transitorio neo-
natal se decidié mantener una actitud expectante con controles
analiticos y de médula 6sea ambulatorios. A los 4 meses de vida
la paciente ingresé por aumento del niimero y tamafio de los né-
dulos, febricula e irritabilidad, constatandose una leucocitosis
superior a 60.000 con un 60 % de blastos por lo que se decidié
iniciar quimioterapia. Hasta el momento la paciente ha recibido
tres tandas de quimioterapia, una de las cuales se complicé con
una miositis osificante. Actualmente se encuentra pendiente de
un transplante de cordén umbilical compatible.

Discusion. El diagnéstico de leucemia aguda neonatal debe es-
tablecerse con cautela tras un seguimiento apropiado para po-
der descartar un sindrome mieloproliferativo transitorio
neonatal. Suelen ser leucemias de estirpe mieloide con muy
mal prondstico. Las lesiones cutdneas son mds frecuentes que
en otras leucemias y en muchas ocasiones, como en este caso,
suponen la forma de presentacion y pueden acercarnos al diag-
nostico.
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3. ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN
CUTANEA

A. Gonzaélez de Arriba, A. Torrelo, J. Suarez?, A. Hernandez,
I. Colmenerob, I. de Prada®, L. Requena® y A. Zambrano

Servicio de Dermatologia. Hospital del Nifio Jesiis. Madrid.
aServicio de Dermatologia. Hospital Ntra. Sefiora de la Candelaria.
Santa Cruz de Tenerife. *Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital
del Nifio Jesiis. Madrid. <Servicio de Dermatologia. Fundacion
Jiménez Diaz. Madrid. Esparia.

Introduccion. La histiocitosis sinusal con linfadenopatia ma-
siva o enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es una entidad
infrecuente en la infancia, que en algunas ocasiones puede
cursar con afectacion cutdnea en ausencia de afectacion gan-
glionar.

Caso clinico. Un vardon de 11 afios comenzd, a la edad de

4 aflos, con una masa tumoral en muslo izquierdo, que fue ex-

tirpada con el diagndstico histopatolégico de ‘pseudotumor in-

flamatorio’. Desde los 6 afios de edad, su muslo y pierna
izquierdos comenzaron a indurarse, con extensién al abdomen

y, en menor medida, al muslo derecho. La piel suprayacente

estaba seca y descamativa, con leve hipertricosis. A la edad de

8 afios, el paciente comenzé con hipoacusia neurosensorial bi-

lateral, que acabd finalmente en sordera. A los 10 afios desarro-

116 alopecia areata total y halos hipopigmentados en los nevos

melanociticos del tronco. El paciente presentaba adenopatias

inguinales y ligera hepatomegalia. El resto de la exploracién
era normal. Se realizaron las siguientes exploraciones comple-
mentarias: hemograma (todas las series normale, con recuento
normal); VSG 33 mm/h; bioquimica sérica, normal; andlisis de

orina, normal; hormones y anticuerpos tiroideos, normales o

negativos; inmunoglobulinas, leve aumento de IgA, leve dismi-

nucién de IgM e IgG normal; células CD4 y CDS§ en sangre
periférica, normal; cariotipo, 46XY, normal; RM craneal, nor-
mal; TAC corporal, higado normal, bazo ligeramente agranda-

do, multiples adenopatias en las cadenas mesentérica, ilfaca y

femoral, de 1 a 3 cm de diamtero; biopsia de médula dsea, no

evidencia de infiltracién neopldsica. La biopsia cutinea mostrd
una infiltracién dérmica e hipodérmica por histiocitos de cito-
plasma espumoso, con fenémenos aislados de emperipolesis.

Los histiocitos eran positivos para CD68 y S100 y negativos

para CDla.

Discusion. La ERD cuténea es inusual en nifios. Se han descrito

casos aislados de ERD y sordera, pero la fisiopatologia de esta

asociacion es desconocida.
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4. ALTERACIONES UNGUEALES EN LAS
HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS:
UN POSIBLE MARCADOR DE AFECTACION
MULTISISTEMICA

J. Mataix?, I. Betlloch?, A. Lucas?, M. Pérez-Crespo?,
C. Moscardé® y M. TasoP

Seccion de *Dermatologia y *Oncologia Pedidtrica. Hospital
General Universitario de Alicante. Esparia.

Introduccion. Las manifestaciones clinicas de las histiocitosis de
células de Langerhans (HCL) son extremadamente variadas, pu-
diendo verse afectados miiltiples 6rganos. Las alteraciones un-
gueales son una manifestacion clinica infrecuente. Existe
controversia sobre si la afectacion de las unidades ungueales en
las HCL supone un factor prondstico desfavorable.
Caso clinico. Nifia de 3 afios de edad que consulté por presentar
desde hacfa aproximadamente 6 meses cambios ungueales asinto-
mdticos en multiples dedos de manos y pies. A su vez, desde hacia
2 meses, la paciente estaba en estudio por el servicio de otorrino-
laringologia por episodios repetidos de otitis media. Una TAC
craneal revel6 la presencia de multiple lesiones liticas a nivel de la
mastoides derecha. A la exploracion fisica se aprecié una onicoli-
sis distal junto con una hiperqueratosis subungueal y lesiones pur-
puricas subungueales en multiples dedos. Se procedié a la
realizacion en el mismo acto quirtirgico de una biopsia sea a ni-
vel mastoideo y de una biopsia de la matriz y lecho ungueal en
una de las ufias afectadas. Todas las biopsias confirmaron el diag-
néstico de HCL. Unas semanas mads tarde se apreciaron unas
papulas eritematosas en el tronco y el drea facial. El examen his-
toldgico de una de estas lesiones confirmd el diagndstico de HCL.
Tras el estudio de extension correspondiente, se establecio el
diagndstico de HCL multisistémica de bajo riesgo. La paciente
inici6 tratamiento quimioterdapico con vinblastina intravenosa se-
manal y prednisona oral diaria junto con la administracién de cor-
ticosteroides intralesionales a nivel de la mastoides. Tras 3 meses
de tratamiento, tanto las lesiones cutaneas como las 6seas han de-
saparecido persistiendo atn ciertos cambio ungueales residuales.
Discusion. La afectacion ungueal no es una manifestacion clini-
ca inicial de las HCL. Clinicamente, estas alteraciones ungueales
son muy variadas y afectan de manera indistinta a las ufias de
manos y pies. El nimero de unidades ungueales afectadas es va-
riable, pero es frecuente encontrar la afectacion de miltiples
ufias!-2. No existen diferencias histolGgicas entre las lesiones cu-
tdneas y las lesiones ungueales.1 La respuesta de la afectacion
ungueal a la quimioterapia puede depender de en qué medida la
matriz ungueal se encuentre afectadaZ.
Aunque la afectacion ungueal aparece fundamentalmente en
aquellos casos con enfermedad multisistémica, su presencia no
parece suponer un factor prondstico independiente, sino que es la
afectacién acompaifiante de otros érganos la que determina en
dltima instancia la supervivencia global de estos pacientes.
Bibliografia
1. Holzberg M, Wade TR, Buchanan ID, Spraker MK. Nail
pathology in histiocytosis X. J Am Acad Dermatol. 1985;13:
522-4.
2. De Berker D, Lever LR, Windebank K. Nail features in Lan-
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5. (MUCINOSIS CUTANEA O HISTIOCITOSIS?
R. de Lucas, M.J. Iglesias?, M. Feito R., J. Garcia-Macarrén,
A. Quesada, L. Campos, M. G6énzalez-BeatoP y M. Casado

Servicio de Dermatologia y *Dpto. Anatomia Patoldgica. Hospital
la Paz. Madrid. *Dpto. dePediatria. Hospital San Rafael. Madrid.
Esparia.

Introduccion. La mucinosis cutdnea juvenil autoinvolutiva
(SHICM) es un entidad extraordinariamente rara, propia de la
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infancia, caracerizada por la aparicién brusca de Isiones asinto-
maticas consitentes en nédulos, placas y papulas, localizadas
preferentemente en al cara, cuello, abdomen, cuero cabelludo,
muslos y regiones periarticulares. Generalmente el cuadro se re-
suelve en algunas semanas o pocos meses. Presentamos el caso
de un nifio con un cuadro clinico idéntico a la SHICM, pero con
una evolucién e histologia que sugieren una histiocitosis no X.
Caso clinico. Nifio de 3 afios de edad, visto en nuestra unidad pro
un cuadro de 1 mes de evolucién, de febricula, dolor articular y
lesiones cutdneas generalizadas, de caraceristicas no inflamato-
rias, tipo papulas, nédulos de entre 0,5 y 4 cm de didmetro. Los
estudios de laboratorio, incluyendo funcién tiroidea, body scan-
ner, resonancia magnética, ecografia abdominal y articular y
biopsia de médula dsea resultaron normales o negativas. Se reali-
zaron varias biopsias cutdneas, y en todas ellas encontramos de-
positos de mucina en dermis papilar y reticular, con ligero
incremento de los fibroblastos y un infiltrado histiocitario (CD68)
muy importante. Se observé una involucién espontdnea de algu-
na de las lesiones, mejoria del dolor articular, pero el paciente ha
venido presentando nuevos ndédulos hasta la actualidad. Un afio
después el paciente estd sano, pero sigue con un cuadro cutdneo
similar al inicial.
Comentario. Bonerandi y colaboradores, en 1980, propusieron
los siguientes criterios diagndsticos de la SHICM: edad precoz
de presentacion, distribucion tipica de las lesiones, presencia de
nddulos en al cara y regiones periarticulares, ausencia de afecta-
cién sistémica con un inicio brusco del cuadro y remisién espon-
tanea. El estudio histopatolégico demostraba separacién de las
bandas de coldgenos y un material mucinoso fundamentalmente
compuesto por dcido hialurénico, junto a una intensa prolifera-
cién fibrobléstica. En nuestro paciente, el cuadro clinico no invo-
luciond tras un afio de estrecho seguimiento y se observaba una
proliferacion histiocitaria prominente. Hemos revisado las carac-
teristicas de esta rara entidad y discutimos su diagndstico dife-
rencial.
Bibliografia
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cutaneous mucinosis. J Am Acad Dermatol. 2004;50:97-100.

6. HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
TRAS LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA

A. Mas Ferra?, M.A. Vicente Villa?, M. Sufiol Capellab, N. Pérez
Mufiozb, S. Rives Solac, O. Cruz Martinezd, J. Mora Grauperad,
A. Parareda Sallésd, J. Estella Aguado® y M.A. Gonzdlez
Ensefiat?

Servicios de “Dermatologia, YAnatomia Patolégica, ‘Hematologia y
d0ncologia. Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat.
Barcelona. Esparia.

Introduccion. La asociacion entre histiocitosis de células de Lan-
gerhans (HCL) y diversos procesos neopldsicos malignos es bien
conocida, aunque poco frecuente. De especial interés es la aso-
ciacion entre la leucemia linfoblastica aguda (LLA) e HCL. Pre-
sentamos un caso de HCL que se desarrollé después de una LLA
de fenotipo T.

Caso clinico. Nifia de 6 aflos con antecedentes de LLA de fenoti-
po T de muy alto riesgo diagnosticada el afio 2004, tratada con
poliquimioterapia y autotransplante de progenitores hematopo-
yéticos de sangre periférica, actualmente en remision completa.
Tres meses después del transplante presentéd maculas y placas
hipocromas, algunas eritematosas, en tronco y cara que fueron
aumentando en tamafio, y posteriormente aparecieron papulas de
aspecto umbilicado, nédulos y tumores. Se realizaron biopsias
cutdneas que mostraron un denso infiltrado de células de hébito
histiocitario con morfologia de células de Langerhans que mos-
traban una intensa positividad para CD1a, S-100 y mds débil para

CD4 y CD68. Las tinciones para TdT, CD3, CD5 y CD57 fueron
negativas. El estudio de la cadena gamma del receptor de células
T mostrd un patrén monoclonal. El estudio de extension descartd
enfermedad sistémica. Con estos hallazgos se llegé al diagnésti-
co de HCL con afectacién exclusivamente cutdnea en una pa-
ciente con antecedentes de LLA, por lo que se inici6 tratamiento
quimioterdpico, que continda realizando en la actualidad, con es-
casa respuesta terapéutica.

Discusion. La HCL incluye un amplio espectro de cuadros clini-

cos en los que se produce una proliferacion de células de Langer-

hans. La naturaleza clonal de dichas células se ha demostrado en
varios estudios, aunque sigue existiendo debate sobre su natura-
leza reactiva o maligna. La HCL puede asociarse a diferentes
tumores malignos, entre ellos las leucemias agudas linfoblasti-
cas. En varios de estos casos ha podido demostrarse el mismo
patrén de monoclonalidad para el gen de la cadena gamma del
receptor de células T tanto en lesiones de HCL como en las de

LLA, hecho que apoya un posible origen citolégico comin en

ambos procesos.
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7. UNA RECIEN NACIDA CON XANTOGRANULOMA
JUVENIL SISTEMICO Y APLASIA MEDULAR

A. Alfaro, A. Torrelo, A. Hernandez, D. Azorin?, 1. de Prada?,
I. Colmenero? y A. Zambrano.

Servicio de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital
del Niiio Jesus. Madrid. Esparia.

Introduccion. Los recién nacidos con xantogranuloma juvenil
(XGJ) pueden tener lesiones sistémicas en forma de tumores o de
infiltracién orgédnica difusa.

Caso clinico. Una nifa recién nacida, sin antecedentes obstétri-
cos, personales ni familiares de interés presentaba anemia y
trombocitopenia severas. Tenia también 3 nédulos de color ama-
rillo-marrén en el tronco y cuello desde el nacimiento. Las anali-
ticas revelaron anemia (Hgb 7,7 g/dl), trombocitopenia severa
(10.000/mm?) y leucopenia (110/mm3). La bioquimica sérica
reveld un aumento de GOT (500 U/1), GPT (809 U/1) y bilirrubi-
na (24,20 mg/dl), con gamma-GT normal. Una biopsia cutidnea
fue diagndstica de XGJ. Las biopsias de médula ésea mostraron
un tejido estromal casi ausente. El aspirado medular mostré un a
celularidad disminuida. La biopsia hepética mostré una infiltra-
cién difusa por XGJ. Los siguientes estudios fueeron normales o
negativos: Rx serie 6sea, RM craneal, estudios citogenéticos y
estudios para translocaciones de leucemia y estudios serolégicos.
La paciente fue tratada con prednisolona y vinblastina. Debido a
un fracaso hepdtico progresivo se afiadieron citarabina y meto-
trexate, sin respuesta. La aplasia medular no respondi6 a la qui-
mioterapia y la paciente requirié multiples transfusiones. La
paciente falleci6 a la edad de 2 meses por fallo hepdtico. El exa-
men postmortem reveld una infiltracién difusa por XGJ en pul-
mones, higado, rifiones, médula 6sea y sistema nervioso central.
Discusion. La pancitopenia es muy infrecuente en pacientes con
XGJ en ausencia de leucemia juvenil. Ademads, la infiltracién
medular por XGJ sélo se ha informado una vez!. Igualmente, es
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muy inusual un éxitus por infiltracién hepdtica por XGJ y fallo

hepdtico?.
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8. A PROPOSITO DE DOS GEMELOS RECIEN
NACIDOS CON EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA
SIMPLE

J.L. Martinez-Amo Gdmez, O. Lépez-Barrantes Gonzélez,
C. Bahillo Monné y D. Garcia Almagro

Servicio de Dermatologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.
Esparia.

Caso clinico. Presentamos dos pacientes recién nacidos, herma-
nos gemelos monocoriales biamnidticos, prematuros con parto
vaginal provocado por interés fetal a la 34 + 2 semana, con creci-
miento intrauterino retardado del 2° gemelo y aumento de las
resistencias vasculares placentarias. Que desarrollaron Ictericia
del prematuro tratada con fototerapia profilactica durante tres
dias. A la semana del nacimiento, ambos pacientes, comenzaron
a desarrollar ampollas en dorso de manos y pies (zonas de roce)
acompafiadas de ufias displasicas. A la exploracién fisica se ob-
servaron ampollas tensas llenas de contenido claro, erosiones y
costras en zonas de traccion lateral o rotacion. Asimismo las ufias
presentaban matriz de aspecto costroso y color amarillento, no
purulento. La biopsia de regién volar de mufiecas revel6 la for-
macion de ampolla subepidérmica con desprendimiento epidér-
mico. Se llegd al diagndstico mediante la conjuncién
clinico-patolégica. En cuanto al tratamiento, al igual que en el
resto de epidermolisis congénitas, no existe como tal, y solo son
utiles las medidas de soporte y el manejo cauteloso. En la actua-
lidad (seis meses tras el nacimiento) los dos hermanos siguen
desarrollando lesiones ampollosas en zonas de roce y de movi-
mientos de traccion lateral y rotacion. Presentamos este caso de-
bido a lo inusual del mismo, y la peculiaridad de presentarse en
dos hermanos gemelos, lo cual pone de manifiesto su componen-
te genético.

9. ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA
AMPOLLOSA. UN CASO ESPORADICO |
PRODUCIDO POR UNA NUEVA MUTACION DEL
GEN KRT10 I. BETLLOCH, A. LUCAS,

M. PEREZ-CRESPO, J. MATAIX, M.P. ALBARES,

R. RAMONY J.L. TARAZONAA

Servicios de Dermatologia y “Neonatologia. Hospital General
Universitario de Alicante. Esparna.

Introduccion. La existencia de un cuadro eritrodérmico con des-
pegamiento ampolloso en un neonato supone un reto asistencial
ya que se incluyen en el diagndstico diferencial cuadros infeccio-
sos, o enfermedades ampollosas congénitas en las que una inter-
vencion precoz puede ser fundamental.

Caso clinico. Una recién nacida de 48 horas de vida es ingresada
en la Unidad de Neonatologia por presentar un eritema generali-
zado con dreas de despegamiento ampolloso. La nifia no presen-
taba antecedentes familiares de interés. Las serologias de lues,
VIH, TORCH, maternas eran negativas. El embarazo y el parto
se habian desarrolado normalmente. Su peso era adecuado para
la edad gestacional, se encontraba afebril y con buen estado ge-
neral. A la exploracién cutdnea resaltaba la presencia de grandes

areas denudadas sobre un epitelio eritematoso afectando toda la
superficie corporal. No se apreciaban lesiones en mucosa oral,
conjuntival ni genital. Tampoco existia afectacién periungueal ni
palmoplantar. Se realizé un cultivo del exudado de las ampollas,
que fue negativo El principal diagndstico diferencial se plante6
entre una epidermolisis ampollosa hereditaria, y una eritroder-
mia ictiosiforme congénita ampollosa (EICA), por lo que se pro-
cedid a realizar una biopsia cutdnea. La exploracién clinica nos
inclind hacia este dltimo diagndstico que fué confirmado histol6-
gicamente con la caracteristica imagen de hiperqueratosis epi-
dermolitica. Posteriormente se remitié una muestra de sangre
para estudio genético, identificindose una mutaciéon E445K en el
exo6n 6 del gen KRT10. En la evolucidn de la nifia se ha podido
apreciar una desaparicién de las lesiones ampollosas y un engro-
samiento progresivo de las dreas ictiosiformes.
Discusion. La eritrodermia y las ampollas con las que suele de-
butar la EICA suelen desaparecer y las lesiones hiperqueratdsi-
cas son las mds prominentes, de manera que con los aflos la piel
se va engrosando y adquiriendo un aspecto que recuerda la piel
de serpiente. El principal problema en estos pacientes va a deri-
var de la sobreinfeccion y de la maceracion de las lesiones. La
EICA es una rara enfermedad, habitualmente de herencia auto-
némica dominante aunque hasta un 50 % de casos pueden ser
mutaciones de novo. En algunos casos es posible apreciar en al-
guno de los progenitores un mosaicismo de la enfermedad. La
EICA es una enfermedad de las queratinas y en ella ocurre una
mutacion en los genes KRT1 y/o KRT10, que codifican las que-
ratina 1 y 10 del estrato espinoso, provocando una pérdida de la
estabilidad mecdnica de los queratinocitos con formacién de
ampollas. Se han identificado mds de 20 mutaciones en estos
2 genes, localizados en los genes 17q y 12q. La mutacién E445K
o Glu445Lys detectada en nuestra paciente, no ha sido descrita
hasta la fecha.
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10. LESIONES HIPERPIGMENTADAS LINEALES
COMO MANIFESTACION DE UN TRIPLE
MOSAICISMO

M. Gilaberte?, M. Ferran, B. Espinet, F. Solé, A. Twoseb

y R.M. Pyjol?

4aServicio de Dermatologia, Anatomia Patologica (Laboratorio
de Citogenética). Hospital del Mar. IMAS. *Laboratorio Dr.
Echevarne. Barcelona. Espaiia.

Caso clinico. Nifia de 7 afios, sin antecedentes patoldgicos de
interés, que consulto por la presencia de maculas hiperpigmenta-
das, marrones, lineales, de distribucién blaschkoide, a lo largo de
las extremidades superiores, extremidades inferiores y del tron-
co, de aparicidn a los 2 afios de edad tras la exposicién solar. En
la exploracion fisica se observaron dichas maculas lineales, que
se atenuaron tras el verano, siendo dificiles de objetivar. El resto
de la exploracion fisica fue normal, salvo una talla levemente
inferior a la correspondiente a su percentil normal. El estudio del
cariotipo en sangre periférica mostré tres poblaciones celulares:
una mayoritaria de 45 cromosomas, faltando un cromosoma X,
(36 metafases); la otra linea celular de 46 cromosomas observan-
dose un cromosoma marcador pequefio metacéntrico, (2 metafa-
ses); la ultima linea celular de 47 cromosomas, observandose dos
cromosomas, siendo posiblemente doble Y, (1 metafase). En el
estudio mediante técnicas FISH centroméricas para el cromoso-
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ma X eY se observaron, 70 nicleos con una sefial para el cromo-
soma X, 26 nicleos con una sefial parala X y otra paralay,y
16 nicleos con una sefial para la X y dos sefiales para la'Y, siendo
la sefial doble para cada cromosoma: dicéntricos. La técnica
FISH especifica para el GEN SRY mostré dos sefiales de hibrida-
cion en el cromosoma marcador, y dos seflales dobles para los
cromosomas dicéntricos. Con estos estudios se identificé el cro-
mosoma marcador como un isocromosoma de brazos cortos del
cromosoma Y. La otra linea de 47 cromosomas identificé cromo-
somas isodicéntricos del cromosoma Y. Actualmente se estdn
realizando estudios complementarios (exploracion oftalmolégica
y neurolégica, ECO de abdomen, andlisis de sangre: hemogra-
ma, bioquimica, estudio hormonal y estudio citogenético en piel
sana y afecta).
Discusion. La asociacién entre un mosaicismo pigmentario y di-
ferentes alteraciones cromosdmicas en forma de mosaico ha sido
descrita ampliamente en la literatura. Sin embargo, dichas lesio-
nes suelen corresponder a lesiones hipopigmentadas con distri-
bucién blaschkoide. Por otra parte, la presencia de un mosaico
con alteraciones cromosdmicas de sindrome de Turner es un fe-
némeno poco frecuente. En nuestro caso destacamos el caracter
excepcional de la coexistencia de lesiones hiperpigmentadas de
distribucion lineal y de una triple poblacién celular, con predo-
minio de una poblacién correspondiente a un sindrome de Tur-
ner. La observacién de lesiones hipo o hiperpigmentadas
siguiendo los distintos patrones de mosaicismo descritos, debe
obligar a plantear la existencia de un mosaicismo cromosémico
subyacente, que cuando afecta los cromosomas sexuales puede
conllevar importantes repercusiones futuras tanto psicoldgicas
como terapéuticas.
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11. LINEAS HIPERPIGMENTADAS, BILATERALES,
HORIZONTALES Y TRANSITORIAS ENEL
ABDOMEN Y EN EL TRONCO DE UNA RECIEN
NACIDA

N. Marti Fajardo, J.M. Martin Herndndez, V. Lépez Castillo,
C. Pereda Carrasco, I. Molina, A. Revert y E. Jordd Cuevas

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario
de Valencia. Esparia.

Introduccion. Distintos patrones de pigmentacion transitoria cu-
tanea han sido ampliamente descritos en recién nacidos sanos.
Recientemente hemos observado una recién nacida caucasiana
con bandas pigmentarias transitorias en abdomen y espalda.
Caso clinico. Una nifia caucasiana de 2 semanas de edad, naci-
da a término por cesdrea, fue remitida para evaluacién de una
pigmentacién lineal congénita en tronco, con multiples lineas
transversales paralelas marrén-grisdceas en abdomen y espal-
da. Ademds, presentaba una zona ancha vertical hiperpigmenta-
da a lo largo de la columna vertebral y multiples méaculas
hiperpigmentadas dispersas por la espalda. No existian antece-
dentes familiares de lesiones similares. El resto de exploracién
fue normal. Las lesiones se resolvieron en los siguientes seis
meses.

Discusion. Con frecuencia, en neonatos de piel oscura, se obser-
va en algunas zonas, como en los genitales, en el hemiabdomen
inferior, o en la base de las ufias de las manos, una hiperpigmen-
tacion. Se ha postulado un estimulo hormonal para estos hallaz-
gos. Menos frecuentemente, se han descrito otros tipos de
hiperpigmentacién no relacionados con estimulos hormonales,

como es un raro trastorno pigmentario consistente en lineas tran-

sitorias horizontales hiperpigmentadas en los pliegues del abdo-

men y de la espalda. Se piensa que estas lineas se deben a traumas

mecdnicos, probablemente secundarios a la flexion en el ttero

que provoca una pigmentacién postinflamatoria. Esta variante

pigmentaria ha sido descrita en nifios varones negros y desapa-

rece sin tratamiento en 6 meses.
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12. RECIEN NACIDO CON PIEL DESCAMATIVA
Y DISPLASIA PILAR

J. Ferrando, B. Pérez?, M. Marulandab, A. Vicente®,
M.A. Gonzélez-Ensefiat, V. Cusi¢ y A. Dominguez®

Servicios de Dermatologia. Hospital Clinic. Servicios

de “Neurologia, "Neonatologia, ‘Dermatologia y ‘Anatomia
Patolégica. Hospital Sant Joan de Déu. ¢Servicios
Cientifico-Técnicos. Universidad de Barcelona. Espaiia.

Introduccion. Presentamos un RN varén, con antecedentes fami-
liares de dos varones fallecidos en la familia a los pocos meses
de vida (uno de ellos por convulsiones y rechazo al alimento),
ingresado por hipotonia, con piel seca descamativa y pelo fino y
ralo.

Caso clinico. Teniendo en cuenta la displasia pilar y el aspecto
eritrodérmico y descamativo de la piel se realizan estudios para
descartar: tricotiodistrofia, sindrome de Conradi y sindrome de
Netherton. Se cursa estudio metabdlico y se realiza microscopia
optica del cabello. Dichos estudios permiten excluir los diagnds-
ticos anteriores y no aportan datos especificos. Otros estudios
normales fueron: EEG, ecografia cardiaca y abdominal y otoemi-
siones. La RM reporta focos de hemorragias cortico-subcortica-
les parietales bilaterales posteriores, que han conllevado
posteriormente a hidrocefalia. El fondo de ojo mostraba excava-
cién papilar bilateral 3/6. Niveles de cobre y ceruloplasmina li-
geramente disminuidos. A los 19 dias de vida presenta sepsis de
foco urinario. A los 29 dias de vida hipertrofia congénita de pilo-
ro, corregida quirdrgicamente. Ingresa a los 2 meses y 14 dias de
vida por fiebre, hipotonia marcada y depresién neurolégica con
crisis focales miocldnicas que mejoran con tratamiento anticomi-
cial. Se informa ademds de aspecto redundante de la piel y pelo
ralo y muy fino. Con estos hallazgos se orienta como enfermedad
de Menkes. Se realiza nuevamente microscopia dptica que mues-
tra claramente los cambios tipicos del Kinky hair, cabellos muy
finos con pili torti atipico (irregular) y cambios de trichorrhexis
nodosa y monilethrix con fracturas diversas e irregulares. Se rea-
lizan nuevos niveles de cobre y ceruloplasmina que siguen lige-
ramente disminuidos. En la serie esquelética se objetiva rosario
costal, aumento de las metéfisis de huesos largos y huesos wor-
mianos abundantes. Se decide tratamiento con histidinato de co-
bre subcutdneo.

Comentario. La enfermedad de Menkes es una enfermedad neu-
rodegenerativa causada por mutaciones en el gen ATP7A, locali-
zado en el cromosoma Xq12-q13 , que codifica una ATPasa
transportadora de cobre. Presenta un patrén de herencia recesivo
ligado al cromosoma X y un tercio de los casos se debe a muta-
ciones de novo. Como consecuencia de una mala distribucién del
cobre se producen manifestaciones en diferentes sistemas, dete-
rioro neurolégico y compromiso de pelo y huesos. Un cuadro en
un neonato con convulsiones y displasia pilar debe de hacer sos-
pechar este diagnéstico.
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13. ICTIOSIS Y ALOPECIA EN UNA NINA
DE 12 ANOS

S. Bel, A. Azén, R. Bartralot? y L. IbéfiezP

Servicio de Dermatologia. Hospital Comarcal Mora d’Ebre.
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Espaiia.

Introduccion. Las alteraciones tiroideas pueden asociarse a una
gran variedad de manifestaciones dermatoldgicas.
Caso clinico. Nifia de 12 afios, sin antecedentes de interés que
consultd por xerosis cutdnea generalizada y progresiva, consis-
tente en lesiones descamativas de morfologia anular en tronco y
escamas parduzcas poligonales en extremidades, junto con alo-
pecia difusa de un afio de evolucién. Todo ello se asociaba a
estrefiimiento, hipotonia y mala escolaridad. En la exploracién
fisica destacaba una talla baja, no desarrollo de genitales y cue-
1lo corto. Se plante6 el diagnéstico diferencial entre varias ic-
tiosis congénitas como el sindrome de Netherton, el sindrome
de Sjogren-Larson y la enfermedad de Refsum y las ictiosis
adquiridas. En la analitica se observ6 una TSH de 527 Ul/ml,
T4 libre < 0,4 ng/ dl y ANA positivos 1/1280. Con el diagnds-
tico de hipotiroidismo primario se inicié tratamiento con levo
tiroxina, alcanzando un desarrollo ponderoestatural adecuado
para su edad, mejoria de la clinica cutdnea e inicio del desarro-
llo puberal.
Discusion. La piel es uno de los 6rganos que puede mostrar ma-
nifestaciones clinicas en las personas que padecen de enfermeda-
des tiroideas. El hipotiroidismo en particular, puede asociarse a
cambios en la piel como mixedema, hipotermia, xerosis, hipohi-
drosis, alopecia y palidez, asi como también con manifestaciones
menos conocidas como carotenemia, eccema, hiperqueratosis
palmo plantar y mds raramente ictiosis adquirida e hipertricosis.
Algunos autores han demostrado relacion entre el hipotiroidismo
y el desarrollo de sequedad cutdnea, que mejora tras el tratamien-
to con la sustitucién hormonal. Las ictiosis adquiridas son altera-
ciones de la queratinizacién infrecuentes en la infancia, cuyas
principales causas son farmacos y neoplasias subyacentes.
Bibliografia
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14. CASO PARA EL DIAGNOSTICO: SINDROME
MALFORMATIVO ASOCIADO A QUELOIDE

A.L. Rodriguez Bujaldén, C. Vazquez Bayo, R. Jiménez Puya,
F. Gémez Garcia, M. Galan Gutiérrez, G. Garnacho,
V. Amorrich Campos y J.C. Moreno Giménez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Reina Sofia
de Cordoba. Espaiia.

Introduccion. Paciente varén nacido en el 1991, cuyos padres
consultan por un tumor de gran tamafio de naturaleza queloidea
localizado en pabelldn auricular izquierdo. El paciente presenta
un sindrome malformativo inicialmente sin identificar caracteri-
zado por retraso mental, coartacion de aorta, alteraciéon de vias
urinarias, criptorquidia, pirpura trombocitopénica idiopatica,

anomalias faciales, hipertricosis, sinofridia, sindactalia y pectum

excavatum.

Posibilidades diagnosticas. Nos planteamos si la presencia de un

queloide de tan importante tamaiio era un hecho casual, o se tra-

taba de una asociacidn al sindrome de base. La literatura recoge
varios sindromes que comparten caracteristicas fenotipicas y cli-
nicas con nuestro paciente, algunos de ellos con mayor propen-
sién al desarrollo de queloides: 1. Sindrome de Rubestein Taybi:
trastorno multisistémico que presenta pulgares anchos y pies
grandes, retraso mental y diversas anomalias faciales, y desde el
punto de vista dermatolégico, formacién de queloides, malfor-
maciones capilares y pilomatrixomas. 2. Sindrome de Noonan:
sindrome cardiofaciocutaneo con retraso mental leve (retraso
motor, lenguaje, etc), defectos cardiacos congénitos (85 %) y fe-
notipo similar al sindrome de Turner. 3. Sindrome de Dubowitz:

Retraso mental (leve), retraso en el crecimiento, corta estatura y

anomalias congénitas multiples (variable en su expresion).

4. Sindrome de Goeminne: los pacientes afectos pueden presen-

tar torticolis muscular congénita, queloides, displasia renal, o

criptorquidia. 5. Sindrome Cornelia de Lange: retraso del creci-

miento (pre y postnatal), retraso mental severo, problemas para
alimentacion, ciertas malformaciones, anomalias faciales, hirsu-
tismo o hipertricosis y microcefalia.
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15. ANALISIS MUTACIONAL DEL GEN DEL
RECEPTOR DEL FACTOR DE CRECIMIENTO
FIBROBLASTICO TIPO 3 (FGFR3) EN EL NEVUS
EPIDERMICO

A. Ferndndez-Casado, S. Herndndez?, A. Toll, E. Baselga®,
A. Ribéb, R.M. Pujol y EX. Real?

Servei de Dermatologia. Hospital del Mar. IMAS. Unitat

de Biologia Cel-lular i Molecular. “Institut Municipal d’Investigacio
Medica (IMIM). “Universitat Pompeu Fabra. Servei

de Dermatologia y Patologia. "Hospital de Sant Pau. Barcelona.
Espaiia.

Introduccion. La presencia de mutaciones activadoras de
FGFR3 se ha descrito en un 70 % de carcinomas uroteliales (ge-
neralmente en los exones 7, 10 y 15), asocidndose a tumores de
bajo grado y buen prondstico. Las mismas mutaciones han sido
descritas en pacientes con displasias esqueléticas. En ambos pro-
cesos, dichas mutaciones confieren una actividad quinasa consti-
tutiva y existe una buena relaciéon con la severidad de la
enfermedad. Recientemente se han descrito asimismo dichas
mutaciones en un 39 % de las queratosis seborreicas (QS) y al-
gunos autores han sugerido asimismo su posible participacion
en situacién de mosaicismo en algunas formas de nevus epidér-
mico.

Material y métodos. Se revisaron 23 NE queratinociticos con dis-
tintos patrones histopatoldégicos («comin», acroqueratosis verru-
ciformelike o queratosis seborreica-like). Se realizé amplificacion
por PCR de los exones 7, 10 y 15 del FGFR3. Se valor6 asimis-
mo la expresion de FGFR3 por técnicas inmunohistoquimicas.
Resultados. Un total de 25 NE de 23 pacientes fueron estudiados.
En 6 pacientes (26,1 %), se detecté una mutacién R248C en el
exon 7 del gen del FGFR3 (FGFR3mut). El andlisis mutacional
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de los exones 10 y 15 no demostraron la presencia de mutaciones
(patrén salvaje o wild-type-wt). La piel no afecta de dos pacien-
tes con FGFR3mut mostré secuencias FGFR3wt. El estudio de
expresion de FGFR3 evidenci6 una tincién débilmente positiva
en el estrato basal de la epidermis normal. En el nevus epidérmi-
co, el FGFR3 mostré un patrén de distribucién similar en 2/6 y
9/13 de los casos de FGFR3mut y FGFR3wt respectivamente.
No se constatd una relacion entre la presencia de mutaciones de
FGFR3 y las caracteristicas clinicas o histopatolégicas de los
NE. En dos pacientes con asociacién de NE con CU no se evi-
dencid la presencia de mutaciones de FGFR3 ni en las lesiones
de NE ni en el tumor vesical.
Discusion. Nuestros resultados indican que las mutaciones en
FGFR3 se detectan en un porcentaje significativo de NE (1/4 par-
te de los casos). La caracteristica distribucion de las lesiones y la
ausencia de mutaciones en la piel sana indican que las mutacio-
nes acontecen en una situaciéon de mosaicismo. Nuestros hallaz-
gos sugieren asimismo la participacién de otros genes como
responsables en el desarrollo de lesiones de NE. La ausencia de
sobreexpresién de FGFR3 en el NE, al contrario de lo que ocurre
en el carcinoma de vejiga urinaria, sugiere que la sobreexpresion
del FGFR3 puede contribuir al fenotipo neopldsico.
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16. A PROPOSITO DE UN CASO DE HALO SCALP
RING

V. Lépez Castillo, J.M. Martin Herndndez, N. Mart{ Fajardo,
C. Pereda Carrasco, L. Ramén Quilis, L. Calduch Rodriguez
y E. Jorda Cuevas

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario
de Valencia. Esparia.

Introduccion. Una presion prolongada producida por los huesos
del canal del parto sobre el cuero cabelludo durante o antes del
parto puede provocar una alopecia llamada «halo scalp ring».
Esta forma infrecuente de pérdida de pelo suele ser con mayor
frecuencia un proceso temporal no cicatricial atribuido al caput
succedaneum. Describimos un nuevo caso de «halo scalp ring»
en una prematura.

Caso clinico. Una mujer de 31 afios primipara ingresé con 26 se-
manas de gestacion por inicio de parto espontdneo. Dos dias des-
pués del ingreso, parié una nifia de 1093 g por via vaginal sin
necesidad de férceps. A la exploracion, se observé un importante
caput succedaneum en la regién occipital. También, se aprecid
un halo de aproximadamente 2 cm de ancho de piel contusionada
en la zona parieto-occipital. La piel afectada bordeaba el hemato-
ma y era alopécica. En el seguimiento, el caput succedaneum se
resolvid y la nifia recuper6 el pelo casi en su totalidad, aunque
persistié una pequeiia zona de alopecia cicatricial en la zona in-
terparietal.

Discusion. La alopecia neonatal puede aparecer en dreas de cue-
ro cabelludo dafiadas por instrumentacién como son férceps,
monitores, partos con ventosa y sobre cefalohematomas. Ade-
mas, existe una caracteristica pérdida de pelo perinatal, con dis-
posicién anular, que ha sido publicada como «halo scalp ring».
Suele afectar a recién nacidos de primiparas, sobretodo tras par-
tos traumadticos, y con frecuencia se asocia a caput succedaneum.
Aunque el «halo scalp ring» suele ser un proceso auto-involutivo

que no deja secuelas, se han descritos algunos casos permanentes

de alopecia cicatricial asociados a rotura prematura de membra-

nas y a caputs succedaneums necrdtico-hemorragicos. El «halo

scalp ring» es un trastorno sin repercusion sistémica que no re-

quiere pruebas complementarias para descartar anomalias en el

sistema nervioso central.
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17. NEVUS MELANOCITICO CONGENITO
GIGANTE; PRESENTACION DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

C. Bahillo Monné, O. Lépez-Barrantes Gonzélez,
J.L. Martinez-Amo Gdmez y D. Garcia Almagro

Servicio de Dermatologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.
Espaiia.

Introduccion. Presentamos el caso de una paciente, nacida a tér-
mino, que el momento del nacimiento presentaba una lesién né-
vica que ocupaba desde la zona superior de la espalda hasta la
cara posterior de los muslos, con extension a abdomen, drea ge-
nital, ingles y raiz anterior de miembros. Junto a ésta, presentaba,
lesiones de menor tamaio, distribuidas en cuero cabelludo, cara,
extremidades superiores e inferiores. Todas las lesiones eran de
color marrén, con dreas mds oscuras y recubiertas de vello en su
mayoria. No habia dreas sugerentes de transformacién focal a
melanoma, no se palpaban adenopatias y el resto de la explora-
cién fisica fue normal. En la analitica y demds exdmenes com-
plementarios realizados, entre ellos ecografia cerebral y
abdominal, no se encontraron alteraciones. Con el diagnéstico de
nevus melanocitico congénito gigante se informo6 a la familia de
los diferentes riesgos y posibles opciones terapéuticas. Durante
los siguientes meses fueron apareciendo lesiones, de distribucién
generalizada, en forma de maculas marrén claro, que posterior-
mente se fueron oscureciendo, mostrando la apariencia de nevus.
Haremos una revision de la clinica, riesgos, y sobre todo las dife-
rentes opciones de manejo de los nevus melanociticos congénitos
gigantes.

18. PROLIFERACIONES MEI:ANOCI’TICAS,SOBRE
LIQUEN ESCLEROSO Y ATROFICO EN EL AREA
GENITAL

A. Boada, I. Bielsa, C. Mangas, J. Romani?, M.T. Fernandez
Figuerast y C. Ferrdndiz

Servicio de Dermatologia y YAnatomia Patolégica. Hospital
Universitari Germans Trias i Pujol. Universitat Autonoma

de Barcelona. Badalona. “Servicio de Dermatologia. Consorci
Sanitari Parc Tauli de Sabadell. Esparia.

Introduccion. Las lesiones pigmentadas en los genitales a menu-
do presentan caracteristicas clinicas atipicas que obligan a plan-
tear un diagndstico diferencial con el melanoma maligno. La
coexistencia de lesiones pigmentadas y de liquen escleroso y
atréfico (LEA) en estas dreas aumenta la dificultad para el diag-
ndstico clinico de estas lesiones.

Casos clinicos. Presentamos a tres pacientes, que consultaron
por lesiones pigmentadas en el drea genital. Caso 1 Varén de
11 afios que presentaba una lesién de un afio de evolucién inten-
samente pigmentada con bordes irregulares en el glande y en las
caras mucosa y cutdnea del prepucio. En la exploracion fisica
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también se evidenciaba una fimosis con numerosas adherencias
entre el glande y el prepucio. La histologia de la lesién fue com-
patible con nevus melanocitico compuesto sobre LEA. Caso
2 Nifia de 14 afios visitada por una lesién pigmentada de peque-
flo tamafo y de coloracién no uniforme que habia aparecido tres
meses antes. La lesidn se situaba en el labio mayor sobre una
placa de coloracién blanquecina y aspecto atréfico. El examen
histolégico de la lesion fue sugestivo de nevus melanocitico
compuesto sobre LEA. Caso 3 Nifia de 9 afios que consult6 por
una lesién pigmentada de margenes irregulares en la mucosa vul-
vovaginal izquierda, de un afio de evolucién. Asimismo, se ob-
servaba un drea de coloracién blanca nacarada, especialmente
visible en la zona de la lesién pigmentada. En la histologia se
observo una proliferaciéon melanocitica atipica en la unién der-
moepidérmica asociada a un LEA.
Discusion. E1 LEA es una dermatosis inflamatoria de origen
desconocido que afecta sobre todo a la regién anogenital y con
frecuencia se observa en los nifios. Las proliferaciones mela-
nociticas sobre estas lesiones son raras y dificiles de interpre-
tar ya que debido a la inflamacién subyacente propia del LEA,
los hallazgos clinicos e histolgicos pueden ser muy similares
a los del melanoma maligno. Ademds, aunque el melanoma
maligno en genitales es extremadamente raro en la edad infan-
til, cerca del 40 % de los descritos estaban asociados a un LEA.
En nuestros casos, la atipia clinica y la dificultad en la inter-
pretacion de la epiluminiscencia de las lesiones pigmentadas
justifico la exéresis de las mismas. Aunque todos los casos co-
rrespondieron a proliferaciones melanociticas benignas, ilus-
tran la extremada precaucion que el dermat6logo y el patélogo
deben tener ante la observacion de estas lesiones en el contex-
to de un LEA.
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19. NEVUS DE SPLITZ ERUPTIVO DISEMINADO
DE COMIENZO EN EL PERIODO NEONATAL

M. Feito Rodriguez, J. Garcia-Macarrén, L. Campos Muiioz,
A. Quesada Cortés, A. Marifio Enriquez?, M. Gonzélez-Beato?,
A. Pizarro Redondo y R. de Lucas Laguna
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Introduccion. El nevus de Spitz es una tumoracién melanocitica
benigna que suele presentarse de forma solitaria a lo largo de las
dos primeras décadas de la vida. Una forma de presentaciéon mas
infrecuente es el nevus de Spitz agminado o agrupado, caracteri-
zado por la aparicién en nimero variable de lesiones con distri-
bucidn localizada o segmentaria, que suele aparecer sobre placas
hiperpigmentadas o hipopigmentadas congénitas. Pero es sin
duda el nevus de Spitz eruptivo diseminado, con lesiones salpica-
das de forma difusa por la superficie corporal, la forma mas rara
de presentacion con s6lo aproximadamente una decena de casos
recogidos en la literatura.

Caso clinico. Niiia de dos meses de edad, sin antecedentes fami-
liares de interés, que comenzé a presentar de forma progresiva,
desde los diez primeros dias de vida, lesiones multiples asinto-
madticas distribuidas por todo el tegumento, con mayor predilec-
cién por miembros inferiores. A la exploracion fisica se objetivd
la presencia de miltiples papulas cupuliformes de color rosado o
eritematoso, menores de 1 cm de didmetro, con tendencia a agru-

parse en miembros inferiores y salpicadas de forma mads difusa
por el tronco, que coexistian con otras lesiones planas de colora-
cién marrén oscura de escasos milimetros de didmetro distribui-
das en menor nimero por tronco y extremidades. Los estudios de
laboratorio practicados fueron normales. Se realizé biopsia de
cinco de las lesiones mds representativas, y en todas ellas el diag-
ndstico histolégico fue de nevus de Spitz. Ademds, esta paciente
habia sido intervenida quirtrgicamente a los cuatro dias de vida
de una lesién nodular congénita de varios centimetros de didme-
tro en cuero cabelludo, cuyo diagnéstico histoldgico reveld la
presencia de un nevus congénito. En los dltimos meses, no han
aparecido lesiones nuevas similares a las del brote eruptivo ini-
cial y la mayorfa han mostrado estabilizacién o ligera reduccién
en su tamafo.

Discusion. El nevus de Spitz eruptivo diseminado es una condi-
cién muy infrecuente, por lo que resulta complicado extraer da-
tos concluyentes acerca de su etiopatogenia. Se ha postulado que
un estimulo cutdneo (p. ej. infeccidn, traumatismo u hormonal
como en la gestacién y pubertad) pudiera desencadenar la apari-
cién de multiples lesiones diseminadas. Dado el caracter benigno
de las lesiones y que resulta impracticable la excision de cada
una de las lesiones, se recomienda seguimiento con el objetivo de
detectar precozmente cambios en alguna de las lesiones que
aconsejen su extirpacion.

20. CARACTERISTICAS CLINICAS

Y DERMATOSCOPICAS EN POBLACION
PEDIATRICA Y RELACION CON FACTORES
AMBIENTALES Y CONSTITUCIONALES

P. Aguilera, D. Romero, A. Gilabert, M. Julia, A. Vicente?,
A. GonzAlez-Ensefiat?, I. Kolm, J. Malvehy y S. Puig

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico de Barcelona. “Seccion
de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona.
Universidad de Barcelona. Espaiia.

Introduccion. El nimero de nevos y el patrén dermatoscépico
dominante en poblacién pedidtrica en Catalufia y relacionarlo
con factores ambientales y constitucionales.

Meétodos. En un estudio de prevalencia de cohortes, se evaluaron
en 96 pacientes de edad pediatrica (1-15 afios), el nimero corpo-
ral total de nevos, los patrones dermatoscépicos de dichos nevos,
las caracteristicas fenotipicas, las actitudes frente a la exposicién
al sol y los antecedentes familiares.

Resultados. El nimero medio de nevos era de 19,6, incremen-
tando el nimero con la edad. Los varones tenfan un nimero su-
perior de nevus que las nifias. El 62 % de los nifios presentaban
nevos en la region de cabeza y cuello y el 20 % de los nifios te-
nian nevos acrales. El 31,7 % de los nifios presentaban nevus
congénitos. Existe una asociacion entre el nimero de nevus, las
efélides faciales, la presencia de 1éntigos actinicos, los antece-
dentes de quemaduras solares y los antecedentes familiares de
céncer de mama. Todos ellos y el sexo, son factores indepen-
dientes de riesgo para tener mds de 50 nevus. Se identificé una
relacién estadisticamente significativa entre la presencia de ne-
vos en cabeza y cuello y las quemaduras solares previas. El pa-
trén globular fue el patrén dermatoscépico predominante en el
46 % de los nifios. De forma interesante, el patrén reticulado
estaba también presente en el 53 % (incrementandose con la
edad) y el globular en el 77 %.

Conclusiones. Los factores asociados a un nimero superior de
nevus en nuestra poblacién pedidtrica son: 1. sexo masculino,
2. presencia de efélides faciales, 3. presencia de léntigos actini-
cos, 3. antecedentes de quemaduras solares, y 4. historia familiar
de cdncer de mama. El niimero de nevus incrementa con la edad.
Estos nifios presentan una elevada incidencia de nevus acrales y
congénitos. El patrén dermatoscépico predominante en la infan-
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cia en nuestra poblacion es el patrén globular aunque el patréon
reticulado estd presente en la mitad de los nifios y se incrementa
con la edad.

21. HEMANGIOMA CONGENITO CON
COAGULOPATIA DE CONSUMO. TRATAMIENTO
CON EMBOLIZACION

E. Roé, E. Baselga, C. Castafio, G. Guinovart, R. Curell
y A. Alomar

Introduccion. Los hemangiomas congénitos (HC) son tumores
vascurales que al nacimiento ya han adquirido su mayor tamafio
y no muestran un crecimiento postnatal acelerado. Existen 2 ti-
pos de HC, los hemangiomas de rdpida involucién (RICH) y los
hemangiomas no involutivos (NICH. Ambos se diferencian de
los hemangiomas infantiles por ser inmunonegativos a la tincion
con la proteina de transporte de glucosa 1 (GLUT-1). El fenome-
no de Kassabach-Merrit(KMS) es una complicacién de los tumo-
res vasculares que se presenta con trombocitopenia importante
acompafiada de coagulopatia de consumo. Este fenomeno suele
asociarse hemangioendoteliomas kaposiformes y los angiomas
en penacho.
Caso clinico. Recién nacida que presenta una tumoracion erite-
mato-violdcea de superficie plana, con teleangiectasias promi-
nentes y centro necrético en el brazo derecho. A la palpacién
estaba caliente e irradiaban venas prominentes y vasos de alto
flujo desde el centro del tumor hasta la axila. Los estudios de
coagulacion tras el nacimiento mostraban PTT 38 %, INR 2,1;
tiempo parcial de tromboplatina 31,2 s (control 29,25s); fibriné-
geno 1,64 g/1 (normal 2,06-3,69 g/1) y dimero D > 5.000 g/l
(rango normal < 2500 ig/1 ). En la exploracién fisica no se pal-
paba hepatomegalia. Se auscultaba soplo pansistdlico cardiaco,
objetivindose cardiomegalia en la radiografia de térax. A los
pocos dias el recuento de plaquetas baj6 a 73.000/mm?; el fibri-
négeno descendié a 1,2 g/1 con un aumento de dimero D
> 10.000 wg/l1; El tiempo de trombina era de 23 s (rango normal
17-24 s); INR 0,88. Los enzimas hepaticos fueron normales.
Ante la coagulopatia progresiva y el miedo al desarrollo de un
fallo cardiaco se decidi6 realizar una angiografia terapéutica. En
la angiografia se apreciaba una masa vascular de llenado rapido
con multiples ramas nutricias de la arteria braquial, con un ovi-
llo capilar en la periferia y una opacificacién del lecho venosos
inicial. Se realizé cateterizacion supraselectiva con una emboli-
zacién mediante etanol. Dos dias después de la arteriografia el
recuento plaquetario empez6 a normalizarse y el dimero D em-
pez6 a disminuir. Tras 3 semanas la paciente se fue de alta con
una normalizacién del recuento plaquetar y de la coagulopatia.
Tras la angiografia se realiz6 una biopsia de la tumoracién obje-
tivindose un patrén sugestivo de HC, siendo GLUT-1 negativo.
La tumoracién muestra una incvolucién rdpida y a los 5 meses
persisten todavia las teleangiectassias y una arterfa nutricia pro-
minente.
Discusion. Con este caso pretendemos ilustrar que los heman-
giomas congénitos también pueden complicarse con coagulo-
patias de consumo, pudiéndose quiza considerar en el espectro
de los hemagioendotelioms kaposiformes o los angiomas en
penacho. Por otro lado, también queremos enfatizar la utili-
dad de la embolectomia como tratamiento en casos de alto
riesgo.
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22. GLOMANGIOMA (MALFORMACION
GLOMOVENOSA) SEGMENTARIO EN PLACA
CONGENITO GIGANTE

T. Martin Gonzélez, J. del Boz Gonzdlez,
E. Samaniego Gonzdlez, A. Vera Casafio y A. Sanz Trelles?

Servicio de Dermatologia. “Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Carlos Haya. Mdlaga. Esparia.

Introduccion. Los tumores glomicos son hamartomas constitui-
dos por células musculares lisas modificadas que constituyen
los cuerpos glémicos, que son anastomosis arteriovenosas es-
pecializadas en la termorregulacion. Se clasifican en solitarios
y multiples. Los sélitarios son caracteristicamente acrales y do-
lorosos. Los multiples (glomangiomas) representan menos del
10 % de todos los casos (1) y pueden dividirse en formas locali-
zadas, diseminadas y congénitas en placa. Recientemente los
glomangiomas se han denominado malformaciones glomove-
nosas (MGV) porque presentan vasos venosos andmalos junto
con una proliferacion de células gldmicas. Presentamos un caso
de glomangioma (MGV) segmentario en placa congénito gi-
gante.
Material y métodos. E]l material histolégico recibido fue tallado e
incluido en parafina. Se realizaron cortes para hematoxilina-eosi-
na e inmunohistoquimica.
Caso clinico. Paciente mujer de 16 afios sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés consulta por una lesién presente
desde el nacimiento en hemitorax, hombro y brazo derechos.
A la exploracién encontramos una placa de distribucién segmen-
taria en cara anterior y posterior de hemitorax derecho, asi como
en hombro y brazo del mismo lado, con un componente superfi-
cial de color rojo formando placas y un componente profundo de
color azulado, asi como venas de aspecto varicoso en brazo dere-
cho. Entre las pruebas complementarias se realizé TAC craneal,
cervical, tordcico y abdominopélvico que fueron normales. El
Eco doppler de 1a lesion fue compatible con malformacién veno-
sa hemodindmicamente inactiva. En la radiograffa del brazo de-
recho no se encontraron flebolitos. En la biopsia realizada
encontramos una lesiéon angiomatosa no encapsulada compuesta
por numerosas luces vasculares dilatadas rodeadas por una po-
blacién monomérfa de células de citoplasma eosindfilo y nicleo
central pdlido. La inmunohistoquimica fue positiva para actina y
negativa para desmina llegdndose al diagndstico de glomangio-
ma (MGV).
Discusion. Los tumores glémicos son lesiones poco frecuentes
que se originan del cuerpo glémico. Histolégicamente, los tumo-
res glémicos miltiples (glomangioma o MGV) difieren de los
tumores glémicos solitarios por la presencia de espacios vascula-
res dilatados y la ausencia de cdpsula. Hay tres variantes descri-
tas de tumores glémicos multiples: localizada, diseminada y
forma congénita en placa. Segin Happle los glomangiomas
(MGYV) congénitos en placa se podrian clasificar como una ma-
nifestacién segmentaria tipo 2 debida a una mutacién postzigoti-
ca en un estadio inicial de la embriogénesis, dando lugar a una
perdida de heterozigosidad (2).
Bibliografia
1. Goodman TF, Abele DC. Multiple glomus tumors: a clinical
and electron microscopic study. Arch Dermatol. 1971;103:
11-23.
2. Happle R, Konig A. Type 2 segmental manifestation of multi-
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23. GLOMANGIOMAS MULTIPLES CONGENITOS

J.M. Casanova, V. Sanmartin, X. Soria, M. Baradad, R.M. Marti
y R. Egido?

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica. Hospital
Universitari Arnau de Vilanova. Facultat de Medicina de Lleida.
Esparia.

Introduccion. Presentamos una nifia con 20 o 30 pdpulas viola-
ceas, de aspecto angiomatoso, desde el nacimiento, por lo que
habia sido diagnosticada de «Blue Rubber Bleb Nevus Syndro-
me» (BRBNS). Las lesiones eran ligeramente dolorosas a la pre-
sién y estaban aisladas o se agrupaban en pequefias placas en
tronco, axila derecha y hueco popliteo izquierdo. A los 8 afios se
practicé biopsia cutdnea que mostrd espacios vasculares dilata-
dos en la dermis delimitados por 1-3 hileras de células glémicas,
compatible con tumor glémico.
Discusion. Se denominan tumores glémicos a los derivados del
glomus, complejo vascular especializado en la termorregulacion
que se localiza en la punta de los dedos. Existe una variante ex-
tradigital que puede ser congénita o adquirida y se presenta como
una o varias lesiones en forma de papulas, placas o nédulos, de
coloracidn violdcea, indoloras o ligeramente dolorosas. La forma
congénita, familiar o no, es extremadamente rara ya que se han
descrito hasta la actualidad una veintena de casos!. El diagnésti-
co diferencial debe establecerse en especial con el BRBNS, aun-
que en éste la afectacién gastrointestinal es comtn y en la biopsia
no se detecta la presencia de células glémicas rodeando el endo-
telio caracteristicas de los glomangiomas?2.
Bibliografia
1. Allombert-Blaise CJ, et al. Type 2 segmental manifestation of
congenital multiple glomangiomas. Dermatology. 2003;206:
321-5.
2. Lu R, et al. Multiple glomangiomas: potential for confusion
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24. SINUS PERICRANII: A PROPOSITO DE UN
CASO

F. Corella, E. Baselga y A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. Esparia.

Introduccion. El sinus pericranii es una rara enfermedad que se
caracteriza por la presencia de una tumoracién extracraneal for-
mada por multiples vasos venosos que se comunica de forma di-
recta a través de venas diploicas con el sinus venoso intracraneal
dural. Aportamos la descripcién de un nuevo caso.

Caso clinico. Presentamos el caso de una lactante de 2 meses con
una tumoracién en region frontal media desde el nacimiento. La
gestacion habia transcurrido sin complicaciones finalizando a las
38 semanas mediante cesdrea por presentacion de nalgas del feto.
No destacaban antecedentes de lesiones similares en la familia.
A la exploracidén se observaba una tumoracién de 7 X 6,5 cm,
azulada, blanda al tacto, caliente, no pulsatil, que aumentaba de
tamaiio al realizar maniobras de Valsalva y de la cual se aprecia-
ba la salida de venas dilatadas hacia la region parietal. A la palpa-
cién profunda de la lesion se observaba un defecto 6seo frontal.
Sobre la lesién se apreciaba una macula eritematosa compatible
con malformacidn capilar. Se realiz6 un estudio de imagen me-
diante angio-RMN con técnica TOF-3D halldndose multiples
estructuras vasculares venosas en comunicacion con el seno lon-
gitudinal superior a través de un colector que atravesaba la sutura
metopica. L apaciente fue intervenida en otro centro.

Discusion. El término sinus pericranii fue introducido por pri-
mera vez por Stromeyer en 1850. En 1975 Ohta define esta
anomalia como una coleccidén de vasos venosos, localizados ex-

tracranealmente y en comunicacion con sinus venosos intracra-
neales a través de venas diplocas, diferencidndolo de las
malformaciones venosas. Se han descrito casos congénitos, es-
pontaneos y secundarios a traumatismos. La patogenia no esta
clara pero se cree que podria deberse a la formacién de conexio-
nes anormales entre arterias y venas pericranelaes cuya diferen-
cia de presion provocaria la dilatacién de éstas con erosion de la
calota y progresion extracraneal de la lesion. Clinicamente se
presenta como una masa blanda, depresible y que aumenta con
la presidn intracraneal. Frecuentemente se localizan en linea
media y mayoritariamente se asocia a un defecto en el hueso
frontal. Pueden acompaiiarse de sintomas como dolor local, ce-
falea y vértigo. Se ha asociado a otras manifestaciones como la
coloracion azuladorojiza de la piel suprayacente y a alopecia de
la zona. El diagnéstico se realiza a través de pruebas de imagen
como radiografia, TAC, RMN y de forma definitiva mediante
angioresonancia. En la anatomia patoldgica se observan vasos
dilatados no musculares con o sin trombosis asociada. El diag-
nostico diferencial incluye otras lesiones vasculares como he-
mangiomas, cavernomas venosos o fistulas arteriovenosas,
quistes leptomeningeos traumaticos, cefaloceles, meningiomas
y tumores dermoides. El tratamiento del sinus pericranii para
evitar complicaciones potenciales como la hemorragia y las in-
fecciones es quiridrgico.
Bibliografia
1. Kaido T, Kim YK, Ueda K. Diagnostic and therapeutic consi-
derations for sinus pericranii. J Clin Neurosci. 2006;13:
788-92.
2. Sheu M, Fauteux G, Chang H, Taylor W, Stopa E, Robin-
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25. CORTICOSTEROIDES EN EL TRATAMIENTO
DE LOS HEMANGIOMAS

J.M. Ferndndez Vozmediano y J.C. Armario Hita

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Puerto Real.
Universidad de Cddiz. Espaiia.

Introduccion. Los corticoides se utilizan desde hace mas de
40 afios para controlar el crecimiento y desarrollo de los heman-
giomas. Estos farmacos tienen la capacidad de inhibir la prolife-
racion de los nicleos germinativos de las células endoteliales en
el seno del tumor. Se emplean por via sistémica, topica e intrale-
sional.

Material y método. Presentamos nuestra experiencia con cortico-
terapia en el tratamiento de hemangiomas cutdneos. La via sisté-
mica estd indicada en la fase de crecimiento de hemangiomas de
gran tamafio, en los llamados complejos y en los de dificil abor-
daje quirtirgico, en casos con lesiones multiples o hemangioma-
tosis y en aquellos con crecimiento rapido o riesgo de desarrollar
complicaciones cutdneas o viscerales. El tratamiento se instaura
al inicio de la fase de proliferacién para conseguir inducir la re-
gresion de forma mds efectiva. La dosis de inicio es prednisona,
2-4 mg/kg/dia, durante 2 a 4 semanas, introduciendo terapia pul-
satil a partir del décimo dia. Cuando aparecen los primeros sig-
nos de regresion disminuimos la dosis de forma lenta durante
2-3 meses para evitar el posible efecto rebote. Los efectos adver-
sos incluyen anorexia, pérdida de peso, retraso del crecimiento,
facies cushingoide e inmunosupresién. El riesgo de desarrollo de
complicaciones es casi nulo cuando se utiliza la terapia pulsatil,
que es nuestra forma de tratar estos tumores: diez dfas a diario y
continuar a dias alternos hasta el control del proceso. Aunque se
ha descrito la utilizacién tépica de corticoides en hemangiomas,
los resultados observados no son significativos y nosotros no te-
nemos experiencia. La administracion intralesional es muy util,
sobre todo en hemangiomas cutdneos bien delimitados y de difi-
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cil localizacién para tratamiento quirtrgico (parpados, labios,
apex nasal, mejilla y pabellon auricular). Aconsejamos infiltrar
corticoides de vida media corta, ya que no contienen particulas
en suspension y evitamos el riesgo de microembolismos y oclu-
sién de la arteria central de la retina. La dosis infiltrada suele ser
de 4-8 mg (0,5 a 1 ml) de betametasona con una aguja 27-30 G,
aspirando antes de introducir el liquido para constatar que no es-
tamos en localizacién intravascular. Realizamos un minimo de
4-6 infiltraciones a raz6n de una sesién por semana. Los prime-
ros signos de respuesta clinica se aprecian en 1-3 dfas, en forma
de pérdida de tension intratumoral, blanqueamiento del patrén
vascular y regresion del hemangioma. Entre las complicaciones
se encuentran oclusion de la arteria central de la retina, hemato-
ma retrobulbar y perforacién ocular. Todos estos efectos son evi-
tables con una correcta realizacién de la técnica. Se han
comunicado casos de palidez, detencién del crecimiento, atrofia
subcutdnea, hipertricosis localizada y equimosis.
Conclusion. La corticoterapia, por via sistémica o en infiltracio-
nes intralesionales, es una alternativa terapéutica eficaz y segura
en el tratamiento de hemangiomas cutdneos. Los efectos adver-
sos descritos se evitan con una correcta administracion del far-
maco.
Bibliografia
1. Ranchod TM, Frieden 1J, Fredrick DR. Corticosteroid
treatment of periorbital haemangioma of infancy: a review of
the evidence. Br J Ophthalmol. 2005;89:1134-8.
2. Werner JA, Dunne AA, Lippert BM, Folz BJ. Optimal
treatment of vascular birthmarks. Am J Clin Dermatol. 2003;4:
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26. LUZ PULSADA INTENSA EN EL TRATAMIENTO
DE HEMANGIOMAS INFANTILES ULCERADOS

B. Fernandez-Jorge, J. del Pozo Losada, C. Pefia Penabad,
L. Castifieiras y E. Fonseca

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario
Juan Canalejo. la Coruiia. Espaiia.

Introduccion. La ulceracién, que se presenta en el 5 al 13 % de
los pacientes, es la complicacién mds frecuente de los hemangio-
mas infantiles. Aparece habitualmente durante la fase proliferati-
va y es mds comun en los hemangiomas grandes (de mas de
6 cm?2) y/o en los localizados en zonas del roce o maceracién. Su
aparicion supone un reto terapéutico, ya que ademads de originar
dolor, infecciones o hemorragias, conlleva la aparicién de una
cicatriz tras su curacién.

Caso clinico. Nifia de cuatro meses que presentaba un hemangio-
ma que habia aparecido a los pocos dias de nacimiento, y que
ocupaba practicamente toda la superficie cutdnea de la extremi-
dad inferior izquierda. Fue remitida a nuestro Servicio para el
tratamiento de cuatro ulceraciones, localizadas en cara interna de
muslo, de més de un mes de evolucién, que no habian respondido
a las medidas tdpicas convencionales. Se inici6 tratamiento de
las zonas ulceradas con luz pulsada intensa (LPI) en modo VL a
570 nm. Tras la segunda sesion, se observé una reepitelizacion
completa. Posteriormente, la paciente presenté una nueva ulcera-
cién, localizada en el hueco popliteo, que se resolvié del mismo
modo.

Comentario. Se han descrito varias opciones terapéuticas en el
manejo de los hemangiomas ulcerados. Entre ellas, el 1dser de
colorante pulsado aparece referido en la literatura médica como
el tratamiento de eleccion. La luz pulsada intensa, dado los resul-
tados satisfactorios que hemos obtenido en nuestra paciente, pa-
rece ser otra herramienta terapéutica util, con resultados
superponibles al del colorante pulsado. Ademads, queremos rese-
flar que los hemangiomas de extremidades no se acompafian de
hipertrofia de tejidos blandos y sobrecrecimiento dseo.
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clinical characteristics and response to therapy. ] Am Acad
Dermatol. 2001;44:962-72.

2. David LR, Malek MM, Argenta LC. Efficacy of pulse dye la-
ser therapy for the treatment of ulcerated haemangiomas: a
review of 78 patients. Br J Plast Surg. 2003;56(4):317-27.

27. LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE
SIMULTANEO EN GEMELOS UNIVITELINOS

A. Vera Casaiio, J. del Boz Gonzalez, T. Martin Gonzalez,
E. Samaniego Gonzalez y A. Sanz Trelles

Hospital Materno-Infantil. Complejo Hospitalario Carlos Haya.
Madlaga. Esparia.

Introduccion. El lupus eritematoso crénico discoide (LECD) es
una entidad poco frecuente en la edad pedidtrica. Solo un 2-5%
de los LECD aparecen en la infancia. Presentamos dos casos de
lupus discoide en gemelos univitelinos, cuyas lesiones aparecie-
ron en ambos hermanos con un intervalo de una semana.
Casos clinicos. Nifo de 11 afos que acudid a consulta por pre-
sentar desde hacia 1 mes varias placas eritematosas con ligera
descamacion periférica y cierta atrofia central. Las lesiones se
localizaban en mejillas, dorso nasal y labio inferior. La biopsia
de una lesién mostrd atrofia epidérmica, hiperqueratosis folicu-
lar, degeneracién vacuolar y engrosamiento de la basal, infiltra-
dos linfocitarios perianexiales y perivasculares y depdsitos
mucinosos en el intersticio. La analitica fue normal y los ANA
(-). Su hermano gemelo univitelino vino una semana mas tarde a
la consulta por presentar una lesién similar en la mejilla derecha.
Estas lesiones se habian desarrollado al inicio del verano. La his-
tologia de la lesion del hermano era similar a la descrita anterior-
mente y tampoco se encontraron alteraciones en la analitica.
Ambos pacientes fueron tratados con cloroquina a dosis de
200 mg/dia y tacrolimus tépico con remisién de las lesiones en
mes y medio.
Discusiones. E1 LECD en la infancia es menos frecuente que la
forma sistémica, existiendo 1 caso de lupus discoide por cada
18 de lupus eritematoso sistémico. Desde el punto de vista clini-
co, histoldgico y analitico no ofrece diferencias con el lupus dis-
coide de los adultos. Lo que si se ha observado es que tiene una
mayor facilidad para progresar a la forma sistémica (26-31 %) y
a diferencia de los adultos estos casos no tienen lesiones disemi-
nadas, ni mala respuesta al tratamiento. En la bibliografia revisa-
da solo hemos encontrado otro caso de gemelos univitelinos con
LECD en edad pediétrica.
Bibliografia
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Castrell6n P, Ruiz Maldonado R. Discoid lupus erythemato-
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res in 27 cases. Pediatric Dermatology. 2003;20:103-7.
2. Childhood discoid lupus erythematosus. George PM, Tunnes-
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28. ESCLERODERMIA LINEAL CON AFECTACION
NEUROLOGICA

M. Julia, A. Barasoain, B. Pérez, J. Campistol, R. Puy,
A. Capdevila, J. Antén, M.A. Vicente y M.A. Gonzalez-Ensefiat

Hospital de Sant Joan de Déu. Universidad de Barcelona. Espaiia.

Introduccion. La esclerodermia lineal es una forma localizada de
esclerodermia que afecta predominantemente a pacientes pedid-
tricos. Cuando ésta afecta la cabeza, se conoce como escleroder-
mia en «coup de sabre» y puede acompafiarse de alteraciones
oftdlmoldgicas y neuroldgicas entre otras. Presentamos un pa-
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ciente que consulté por un cuadro neuroldgico grave cuyas lesio-
nes cutdneas permitieron realizar el diagndstico de esclerodermia
en «coup de sabre».

Caso clinico. Varén de 2 afios y 9 meses que fue trasladado al
Hospital Sant Joan de Déu por un cuadro agudo con disminucién
del nivel de conciencia, crisis comicial y hemiparesia derecha
aguda que precis6 ingreso en la UCIL. Los exdmenes radiolégicos
realizados mostraron alteraciones que afectaban el plexo coroi-
deo y ventriculo lateral izquierdo. El resto de las exploraciones
complementarias fueron normales o negativas. El cuadro se
orientd inicialmente como una meningo-encefalitis herpética y
se inici6 tratamiento con aciclovir endovenoso. El paciente du-
rante el ingreso fue visitado por el Servicio de Dermatologia del
mismo hospital por unas lesiones faciales lentamente progresivas
de 10 meses de evolucién. A la exploracidn fisica, destacaban
lesiones cutdneas en forma de placas de centro nacarado y halo
violdceo de distribucién lineal que afectaban el menton, el ala
nasal izquierda y el parpado ipsilateral con ptosis del mismo. Se
realizé una biopsia cutdnea que fue compatible con escleroder-
mia. Bajo el diagndstico de esclerodermia lineal con afectacién
neuroldgica grave asociada, el paciente fue sometido a tratamien-
to con bolus de ciclofosfamida y metilprednisolona con mejoria
de las lesiones cutdneas y control de la afectacion neurolégica.
Discusiones. Las complicaciones neuroldgicas son la manifesta-
cion sistémica mas frecuente de la esclerodermia «en coup de
sabre» apareciendo t{picamente en pacientes previamente diag-
nosticados de la enfermedad cutdnea. En nuestro paciente la ma-
nifestaciones neurolégicas ocurrieron antes del diagndstico de
esclerodermia. Con este caso clinico, destacamos la importante
contribucion de las lesiones cutdneas para el correcto diagndstico
y tratamiento de la enfermedad.

29. LUPUS NEONATAL CON AFECTACION DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

J. Sudrez Ferndndez?, C. Marrero Pérezb, R. Ferndndez de Misa
Cabrera?, V. Garcia Martin®, B. Carrera Clementeb y A. Ibafiez
de Alonsob

aSeccion de Dermatologia. "Departamento de Pediatria. Servicio
de Radiologia. Hospital Universitario Nuestra Sefiora
de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife. Espaiia.

Palabras clave. Lupus eritematoso neonatal, lupus, sistema ner-
vioso central, hidrocefalia.

Caso clinico. Un varén nacido a término presenté un aumento
de tamafio de ambos ventriculos laterales cerebrales que fue de-
tectado intradtero mediante ecografia en el 8° mes del embarazo.
El paciente fue fruto de la 1° gestacién de una mujer de 28 afios,
con antecedentes personales de enfermedad de Graves-Basedow
y crioglobulinemia. Al nacer mostré lesiones cutdneas distribui-
das por todo el cuerpo, hepatoesplenomegalia, macrocefalia e
hipotonia axial en la exploracién neurolégica. Los estudios de
laboratorio revelaron la existencia de trombopenia (24.000 pla-
quetas/mm?), y titulos altos de anticuerpos antinucleares (patrén
moteado-titulo > 1/1280), anticuerpos anti ENAs, anti-Ro/SSA,
anti-La/SSB y p-ANCA. Una ecograffa transfontanelar realiza-
da durante el primer dia de vida mostré dilataciéon de ambos
ventriculos laterales, mds importante en el izquierdo y dilata-
cién del tercer ventriculo sin calcificaciones. Una tomografia
axial computerizada cerebral mostré reblandecimiento de carac-
ter isquémico en la zona temporal posterior izquierda y asime-
tria entre atrio ventricular izquierdo respecto a su contralateral,
siendo de mayor tamafio el ventriculo izquierdo. La ecocardio-
grafia demostré la existencia de tres comunicaciones interven-
triculares musculares. El estudio morfoldgico de la biopsia de
piel mostrd alteraciones minimas. Esporddicos queratinocotos

necrdticos en la epidermis con ocasional taponamiento queratd-
sico e hiperqueratosis «en cesta», sin evidencia degeneracidon
hidrépica basal ni engrosamiento de la membrana basal. La der-
mis no evidenci6 infiltrado inflamatorio intersticial ni perivas-
cular y no pudo comprobarse la existencia de vasculitis. El
estudio de inmunofluorescencia directa no fue valorable por
problemas técnicos. El paciente fue tratado con esteroides
sistémicos e inmunoglobulinas por via intravenosa evolucionan-
do favorablemente. La afectacién del sistema nervioso central
en pacientes con lupus neonatal es infrecuente y puede cursar
con imdgenes anormales en los estudios de imagen cerebral que
es importante saber reconocer cuando evaluamos un neonato
con enfermedad multisistémica.
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30. VARICELA: TRES CASOS CON
SOBREINFECCION BACTERIANA SEVERA

A. Martin-Santiago, A. Miguélez Hernando, D. Hervas Masip?,
A. Bauzi, J. Escalas, F. Mestre y J. del Pozo

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital Son Dureta.
Palma de Mallorca. Esparia.

Introduccion. La varicela es una enfermedad aguda contagiosa
que afecta al 90 % de los nifios antes de los 14 afios. Aunque es
un proceso generalmente benigno y autolimitado, pueden apare-
cer complicaciones severas en sujetos inmunocompetentes y en
inmunodeprimidos. La complicacién mds frecuente es la sobre-
infeccidn bacteriana de la piel y de los tejidos blandos, produci-
das generalmente por Staphylococcus aureus o por estreptococo
betahemolitico del grupo A (Streptococcus pyogenes).
Caso clinico. Se presentan 3 casos de varicela con sobreinfec-
cién bacteriana severa en nifios sanos, que estuvieron ingresados
en el hospital de Son Dureta en marzo de 2006. Uno de ellos de-
sarroll6 una fasciitis necrotizante y un shock téxico por estrepto-
coco con elevado riesgo vital y mutilacion de varios dedos como
secuela.
Discusion. En los ultimos afios se ha evidenciado un incremento
de las complicaciones cutdneas de la varicela. Sin embargo, el
dermat6logo raras veces es consultado y existen muy pocas refe-
rencias en la literatura dermatolégica sobre la varicela en nifios
inmunocompetentes. Se ha sugerido que algunas medidas tera-
péuticas topicas y la ingesta de antiinflamatorios no esteroideos
podrian favorecer la sobreinfeccion bacteriana severa de las le-
siones. El aciclovir es un formaco antivirico eficaz y bien tolera-
do que disminuye las secuelas graves de la enfermedad y que, en
nuestra opinién, estd infrautilizado. La vacunacién antivaricela
sistemadtica en la infancia consigue reducir la incidencia, hospita-
lizaciones y muertes de la varicela. En Espafia todavia no se ha
implantado.
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31. LEISHMANIASIS MUCOCUTANEA DEL NUEVO
MUNDO

M. Roncero Riesco, A. Martinez de Salinas Quintana,
E. Fernandez Lépez, N. Izquierdo Herce, J. Sanchez Sanchez
y P. Unamuno Pérez

Departamento de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario
de Salamanca. Espaiia.

Introduccion. La leishmaniasis es una enfermedad granulomato-
sa causada por un protozoo del género Leishmania. Es una zoo-
nosis que se transmite por insectos vectores. Mientras que la
mayoria de las especies del Viejo Mundo causan una enfermedad
cutdnea benigna y autolimitada, las especies americanas provo-
can un amplio abanico de manifestaciones que van desde benig-
nas a graves, incluyendo afectacién mucosa.

Caso clinico. Nifio boliviano de 5 afios que dos semanas después
de llegar a Espaiia consulta por lesiones cutdneas y en mucosa
oral asintomadticas. La madre no sabe el tiempo de evolucion y el
padre nos orienta el diagndstico al decirnos que en su pais esta
enfermedad se llama «espundia». A la exploracién fisica las le-
siones cutdneas estdn localizadas en sien izquierda, en pierna
derecha y regidn lumbar, tratdndose de tlceras de fondo amari-
llento y borde eritematoso infiltrado. En encia superior presenta-
ba dos pequefias ulceraciones amarillentas. El resto de la
exploracién por aparatos fue normal asi como la exploracién por
ORL para descartar otras lesiones en mucosa respiratoria. Se rea-
lizaron dos biopsias cutdneas, frotis y cultivo de parte de una de
ellas, que resulté negativo y PCR que resulté positivo para Leish-
mania braziliensis. Tanto la biopsia como en el frotis mostraban
numerosos amastigotes en macréfagos. Se traté con Anfotericina
liposomal i.v. a 3 mg/kg/dia durante 5 dias que toler6 bien. Un
mes después las lesiones habian empeorado de forma clara asi
que se reconsidera la actitud terapéutica comenzando tratamiento
con antimoniato de meglumina (Glucantime®) i.m. durante un
mes y curas locales con pomada de paramomicina al 15 %. La
evolucioén ha sido favorable con resolucién completa de las lesio-
nes a excepcién de la dlcera de mayor tamaiio localizada en la
pierna, que estd curando de forma mads lenta.

Discusion. La leishmaniasis cutdnea debe ser considerada dentro
del diagndstico diferencial de lesiones ulcerosas que no curan en
pacientes que han estado en zonas endémicas. El método diag-
ndstico de eleccidn es la PCR, debido a su alta sensibilidad y al
hecho de que aporta un diagndstico especifico por especie. Se
discuten los firmacos sistémicos y topicos empleados en la leis-
hmaniasis, asf como su administracidn, uso y efectos adversos.

32. LESION CUTANEA POR BARTONELLA
HENSELAE

M.L. Martinez Barranca, M.M. Martin Jaén, J.M. Rojo Garcia,
J.M. Conde Zurita, F.J. Martin Gutiérrez, C. Begines Cabeza
y J. Escudero Ordéiiez

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica. Hospital
Universitario Virgen de Valme. Sevilla. Esparia.

Introduccion. La enfermedad por arafiazo de gato es una infec-
cién que causa linfadenopatia regional subaguda que se caracte-
riza por la presencia de adenopatias regionales, tras un arafiazo o
picadura. Bartonella henselae es el principal agente etiolégico.
La manifestacién cutdnea mas comun es una papula en el sitio de
inoculacidn, seguidas de artralgias y fiebre.

Caso clinico. Varén de 14 afios que presentaba desde hacia varias
semanas, una adenopatia inguinal de gran tamafio, dolorosa en
region inguinal izquierda, junto a un cuadro general de fiebre
persistente y dolores articulares a nivel de tobillos y rodillas. A la
exploracién solo destacaban pequefias papulas en miembro infe-
rior izquierdo, que no le ocasionaban molestias. Existian antece-

dentes de contactos con animales ya que es del medio rural. Se
plante6 descartar linfogranuloma venero, tularemia o enferme-
dad por arafiazo de gato, entre otros posilbles diagndsticos. Se
practicaron serologias diversas, encontrandose positividad par
Bartonella (rochalimea) Hansenae. Se efectud estudio histolégi-
co haciendo una puncién aspiracion siendo informada de linfade-
nitis reactiva, compatible con infeccién por arafiazo de gato. Se
instauro tratamiento antibidtico con Doxiciclina con buenos re-
sultados. No ha habido complicaciones hepaticas ni afectacién
de ningtin otro érgano en estos meses.

Conclusion. Presentamos un caso de enfermedad por arafiazo de

gato, que nos parece interesante, por ser un cuadro quizds infra-

diagnosticado en nuestro medio y que quizds sea mds conocido
por internistas e infect6logos.
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33. ;QUE HUBIESE HECHO USTED ANTE ESTA
URGENCIA DERMATOLOGICA?

C. Heras Mulero, D. Bodet Castillo, G. Aparicio Espaifiol,
J. Mollet Sanchez, R. Bartralot Soler y V. Garcia-Patos Briones

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Vall d’Hebron.
UAB. Barcelona. Espaia.

Fundamento. Las enfermedades de la piel son un motivo muy
frecuente de consulta en urgencias. En su mayoria son procesos
banales, pero a veces no son tan inocentes y requieren la inter-
vencion rdpida del dermatélogo, a quien le toca tomar decisiones
nada faciles. Como muestra exponemos un caso que vivimos en
el Servicio de Urgencias Pedidtricas de nuestro hospital hace
4 afios.

Caso clinico. A las cinco y media de una fria noche de diciembre
lleg6 a urgencias una nifia de 20 meses con fiebre y una lesién en
la ingle derecha que progresaba rapidamente desde la tarde ante-
rior. Tres dias antes habia comenzado un catarro, que trataba con
antitérmicos y corticoides sistémicos. En la exploracion fisica se
observé una placa eritemato-violdcea, con tonalidad negruzca en
el centro, mal delimitada, infiltrada al tacto y con desprendimien-
to epidérmico. El didmetro inicial fue de 8 X 3 cm; 6 horas des-
pués media 10 x 4 cm. El estado general fue bueno en todo
momento. El hemograma era normal y la PCR estaba poco eleva-
da. En el gram urgente de un frotis se identificaron cocos gram
positivos. A las 7 horas del ingreso se decidié desbridamiento
quirdrgico y antibioticoterapia. De todos los estudios practicados
destacaron: trombosis de la vena femoral, presencia de S. aureus
en los cultivos de la lesién y necrosis dermo-epidérmica con un
infiltrado neutrofilico difuso dérmico en la histologia. Fue dada
de alta a los 20 dias del ingreso y permance asintomaética.
Discusion. La decision de adoptar una actitud terapéutica agresi-
va generd muchas discusiones entre pediatras, infectélogos, ciru-
janos y dermatdlogos. La exéresis amplia y temprana de los
tejidos afectados y la antibioterapia empirica de amplio espectro
son los pilares terapéuticos de las infecciones necrotizantes de
los tejidos blandos. Sin embargo, en casos sin sepsis ni fallo mul-
tiorgdnico el manejo es controvertido. Afortunadamente, la evo-
lucién clinica y el resultado estético y funcional de nuestra
decision fue satisfactorio, pero... ;qué hubiera hecho usted?
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34. SIFILIS CONGENITA PRECOZ
M.J. Fuente, J.M. Carrascosa, L. Bielsa, M. Ribera y C. Ferrdndiz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Germans Trias i
Pujol. Universitat Autonoma de Barcelona. Badalona. Espaiia.

Introduccion. Aunque la correcta implementacién de los proto-
colos de control del embarazo y la mejora en las condiciones so-
ciosanitarias de la poblacién general tuvo como consecuencia la
préctica erradicacion de la sifilis congénita en nuestro medio du-
rante las dltimas décadas, el incremento en los tltimos afios del
nimero de embarazos no controlados podria estar en el origen de
un cierto repunte de la enfermedad. Presentamos el caso de un
nifio de 2 meses cuyo ingreso hospitalario por un cuadro respira-
torio permitié la deteccion de una sifilis congénita.
Caso clinico. Varén de 2 meses, que ingreso en el Servicio de Pe-
diatria con el diagndstico de bronquiolitis procedente de un centro
de acogida para menores. La madre del paciente no habia seguido
control prenatal alguno y en las serologias realizadas durante el
parto se detectd positividad para el VIH, siendo la serologia ldetica
negativa, por lo que el paciente recibfa tratamiento con terapia an-
tiretroviral. En la exploracion fisica el paciente aparecia hipoténi-
co, con moderado deterioro del estado general. En la inspeccién se
observé una palidez cutdneo-mucosa generalizada, hepatoespleno-
megalia y unas pdpulas eritematoamarronadas de entre 0,5y 1 cm
de didmetro localizadas en las palmas, las plantas y los genitales,
asi como, dreas erosivas en la mucosa nasal y el labio superior. En
el hemograma se detecté una anemia normocitica-normocrémica
(hemoglobina de 7,1 g/dl y hematocrito de 20 %). Las funciones
hepatica y renal fueron normales. La serologia de Iies (VDRL y
TPHA) y la deteccién de DNA proviral de HIV resultaron positi-
vas. La serologia luética en LCR fue negativa. Se solicitd una reva-
loracién de la serologia luética materna que fue positiva (1/256).
La biopsia cutdnea de una lesion en la ingle mostré una dermatitis
liquenoide con tumefaccién endotelial e infiltrado plasmocelular
sugestivo de infeccién luética. Se diagnosticé al paciente de sifilis
congénita precoz y se instaurd tratamiento con Penicilina G endo-
venosa durante 12 dias con mejoria de las lesiones cutdneas y re-
duccién de la hepatoesplenomegalia.
Discusion. La sifilis congénita es una enfermedad compleja y
multisistémica que puede ocasionar importantes secuelas e inclu-
so conducir a la muerte sin el diagndstico y tratamiento adecua-
dos, extremo que podria verse facilitado por la escasa experiencia
de las nuevas generaciones de pediatras y dermatélogos en la de-
teccidn de los signos y sintomas caracteristicos del proceso. En el
caso presentado las lesiones fueron detectadas de forma inciden-
tal, y podrian haber sido ignoradas o no consultadas en el caso de
no mediar un ingreso hospitalario. El actual resurgimiento de esta
enfermedad en nuestro medio, posiblemente consecuencia de los
flujos migratorios desde paises donde no se realiza deteccion pre-
natal, obliga a incluir a la sifilis congénita dentro del diagndstico
diferencial de determinadas dermatosis en el neonato.
Bibliografia
1. Woods CR. Syphilis in children: congenital and acquired. Se-
min Pediatr Infect Dis. 2005;16:245-57.
2. Karthikeyan K, Thappa DM. Early congenital syphilis in the
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35. NINO DE 8 ANOS CON «ABSCESOS
PERIANALES». ENFERMEDAD DE CROHN

CON LESIONES CUTANEAS COMO PRIMERA
MANIFESTACION CLINICA

J. Dominguez Cruz, P. Ferndndez-Crehuet, B. Garcia Bravo,
A. Rodriguez Pichardo y F. Camacho

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla. Espaiia.

Introduccion. La enfermedad de Crohn es un proceso granulo-
matoso crénico del intestino que puede empezar entre la segunda

y la cuarta década de la vida, aunque solo en un tercio de los ca-
sos se desarrolla antes de los 20 afios de edad. En un 22-44 % de
los pacientes se aprecian alteraciones mucosas y cutdneas. Aun-
que la EC no es infrecuente en nifios, son raros los casos en las
que las manifestaciones cutdneas son el primer sintoma de la en-
fermedad. Las lesiones cutdneas en la EC son raras y de dificil
diagnéstico, especialmente cuando no hay sintomas gastrointes-
tinales. El diagndstico diferencial incluye los abusos sexuales,
sobre todo cuando la enfermedad cutdnea localiza en drea anal o
perianal y recuerda a los condilomas perianales.
Caso clinico. Varén de 8 afios remitido al servicio de Dermato-
logia por Cirugia Pediatrica después de ser operado de «apén-
dice perianal» porque en el estudio histoldgico de la lesion se
observaron granulomas epitelioides no caseificantes informa-
dos por Anatomia Patolégica como compatibles con sifilis se-
cundaria («condiloma lata»). El paciente presentaba en drea
perianal y gliteos elementos indurados, eritematosos y doloro-
sos a la palpacidn, algunos de ellos con supuracién. Efectuado
el estudio complementario fue diagnosticado de enfermedad
de Crohn con lesiones cutdneas como primer signo de la enfer-
medad.
Discusion. Las manifestaciones cutdneas mds frecuentes de la
EC son lesiones inespecificas reactivas tipo eritema exudativo
multiforme, eritema nudoso y pioderma gangrenoso. Otras der-
matosis menos frecuentes de esta afeccion son la EC cutdnea ca-
racterizada por lesiones cutdneas granulomatosas no caseificantes
separadas del tubo digestivo por dreas de piel normal, que deben
diferenciarse de las complicaciones directas de la afectacién de
la piel del proceso gastrointestinal; por ejemplo: inflamaciones
perianales y/o fistulas. Aproximadamente el 20 % de EC cutdnea
preceden a la aparicién de clinica gastrointestinal. El diagndstico
diferencial deberia incluir otros procesos granulomatosos como
sarcoidosis cutdnea, infecciones por micobacterias, actinomico-
sis, infecciones flingicas profundas o sifilis. El estudio histoldgi-
co es esencial para llegar al diagndstico, pero si no se sospecha
EC puede conducir a error. En conclusion, la afectacion cutdnea
de la EC en la infancia puede preceder al diagndstico de la enfer-
medad sin sintomatologia gastrointestinal; sin embargo, el diag-
ndstico precoz y su correcto manejo.
Bibliografia
1. Acker SM, Sahn EE, Rogers HC, et al. Genital cutaneous
Crohn disease. Am J Dermatopathol. 2000;22:443-6.
2. Pinna AL, Atzori L, Ferreli CF, et al. Cutaneous Crohn disease
in a child. Pediatric Dermatol. 2006;23:49-52.

36. LINFEDEMA DE MANOS ASOCIADA
A DERMATITIS ATOPICA

F. Gémez Garcia, A. Rodriguez Bujaldén, R. Jiménez Puya,
M.V. Amorrich Campos y J.C. Moreno Giménez

Servicio de Dermatologia. H. U. Reina Sofia de Cordoba. Espana.

Introduccion. El linfedema es una entidad caracterizada por un
exceso de fluido en el espacio intersticial. Clinicamente se distin-
gue de otras formas de edema por la alteracién que produce en la
textura de la piel y el aumento de consistencia del tejido subcutd-
neo. Se clasifica en primario (congénito, precoz o tardio) o se-
cundario. En este tltimo caso puede deberse a causas infecciosas,
inflamatorias, traumaticas, venosas, malignas y disfuncionales.
En el linfedema secundario a inflamacién crénica se produce un
dafio progresivo de los vasos de drenaje linfatico. Cuando apare-
ce en el miembro superior puede ser secundario a una dermatitis
crénica de las manos y presentarse, o no, junto a linfangitis. Las
posibles complicaciones son la hinchazén, las infecciones secun-
darias o la transformacién maligna. Podemos emplear pruebas
como la linfocistograffa, la TAC o la RMN para el diagnéstico.
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En el tratamiento es fundamental el ejercicio, la compresion ex-
terna y el masaje.
Caso clinico. Nifia de 10 afios que consulté por linfedema reci-
divante de la mano derecha que tendia a hacerse persistente y
bilateral, de 3 afios de evolucién que presentaba pletismografia
dentro de la normalidad. Entre sus antecedentes personales des-
tacaban dermatitis atopica desde los 2 meses de edad, asma,
alergia al huevo marisco y fresas e intolerancia al paracetamol.
Los antecedentes familiares arrojaban atopia en la familia ma-
terna. Tras realizarsele pruebas epicutdneas se detectd alergia al
niquel y al cromo. La linfografia isotépica demostr6 una insufi-
ciencia linfética. Se llegé al diagndstico de linfedema secunda-
rio a inflamacién crénica de las manos. La evolucion tras el
tratamiento (tratamiento de la dermatitis atpica y compresion
eldstica) ha sido buena, no presentando en la actualidad signos
de linfedema.
Conclusiones. Presentamos un caso de linfedema asociado a in-
flamacién crénica de las manos en una nifia de 10 afios que ha
experimentado una buena evolucidn tras el tratamiento. En la
busqueda bibliografica realizada s6lo hemos encontrado 9 articu-
los relacionados.
Bibliografia
1. Falagas ME, et al. Narrative review: diseases that masquerade
as infectious cellulitis. Ann Intern Med. 2005;142:47-55.
2. Fitzgerald DA. Lymphoedema of the hands as a complication
of chronic allergic contact dermatitis. Contact Dermatitis.
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37. PAPILOMATOSIS CONFLUENTE RETICULADA
DE GOUGEROT Y CARTREAUD

M.J. Seoane Pose, T. Ferndndez Blanco, J. Antiinez L6pez?

y H. Vazquez-Veiga

Servicio de Dermatologia. “Servicio de Anatomia Patolégica.
Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.
Hospital de Conxo. Espaiia.

Fundamento. La Papilomatosis Confluente Reticulada es una en-
fermedad de etiologia desconocida, que aparece en la pubertad,
de forma esporddica, extraflamente familiar que afecta mds a ni-
flas que a varones y mds a negros que a blancos. Su frecuencia
relativamente baja y su peculiar tratamiento non llevan a presen-
tar el presente caso clinico.

Material y métodos. La exploraciéon dermatoldgica y estudio
anatomopatolégico.

Caso clinico. Se presenta un paciente de 15 afios, que tres aflos
antes de acudir a consulta presenta manchas oscuras, que co-
menzando por el cuello se extienden a axilas y tronco, las lesio-
nes son asintomadticas y se hacen cada vez mds llamativas. Fue
diagnostica-do de pitiriasis versicolor y de acantosis nigricans
y sometido a tratamientos con antifiingicos orales y tépicos,
calcipotriol, retinoides tépicos, hidratantes y queratoliticos sin
mejoria. Antecedentes familiares y personales son anodinos.
A la exploracién dermatoldgica se aprecian papulas pequeiias,
pardas que confluyen en placas de tamafia variado La explora-
cién con luz de Word no demuestra fluorescencia. Tras realizar
un estudio histolégico, donde se aprecia papilomatosis, acanto-
sis e hiperqueratosis e hiperpigmentacion de la basal, se confir-
ma el diagndstico clinico de Papilomatosis Confluente
Reticulada y se inicia tratamiento con minociclina oral a dosis
de 100 mg dia por via oral con desaparicién completa de las
lesiones. Unos 14 meses mds tarde comienza con nuevas lesio-
nes en cuello por lo que recibe un nuevo ciclo de tratamiento
con el mismo resultado.

Conclusiones. Se presenta un caso de un varén con lesiones tipi-
cas de Papilomatosis Confluente Reticulada, que ha presentado

una respuesta muy buena a la minocicilina oral tras el fracaso de

los tratamientos tépicos. En base a este caso revisamos las opcio-

nes terapéuticas posibles para el control de esta enfermedad.
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38. PSORIASIS DESENCADENADA TRAS |
TRATAMIENTO CON GH EN NINO CON DEFICIT
DE CRECIMIENTO AISLADO

C. Grau y A. Az6én

Servicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Reus. Tarragona.

Esparia.

Introduccion. La psoriasis es una enfermedad cutanea crénica y

recidivante, con manifestaciones clinicas variables. El frio, trau-

matismos fisicos, infecciones, firmacos y el estrés se han docu-
mentado como factores desencadenantes en el desarrollo de la
psoriasis.

Caso clinico. Varén de 15 afios de edad, que es remitido al Servi-

cio de Dermatologia por lesiones cutdneas de varios afios de evo-

lucién, aproximadamente desde los 7 afios, y sin diagndstico
especifico. Durante este periodo de tiempo el paciente fue catalo-
gado de Dermatitis Atdpica, pitiriasis y tifia corporis. La familia
referfa que las lesiones cutdneas se habian iniciado tras el trata-
miento con GH por retraso estatural. Las lesiones cutdneas son
diagnosticadas de psoriasis en tronco, extremidades y cuero ca-
belludo en forma de placas extensas. La dosis de GH inicial fue

de 4 mg/sem y se aumentd progresivamente hasta 8,4 mg/sem a

la edad de 15 afios siendo en este momento cuando la clinica

cutdnea reflejé un brote intenso.

Resultados. Presentamos una clinica compatible con psoriasis

desencadenado tras tratamiento con GH por déficit de creci-

miento en un varén de 7 afios y relaciondndose el empeora-
miento de la clinica cutdnea con un aumento en la dosis de
hormona.

Discusion. En los tltimos afios se han realizado algunos estudios

para investigar la relacion entre la hormona de crecimiento y la

psoriasis. Algunos autores han observado niveles elevados de

GH en pacientes psoridsicos y la mejora de la clinica cutdnea

durante el tratamiento con somatostatina y bromocriptina (inhi-

bidores de la GH). No obstante, otros trabajos no han podido
correlacionar los niveles plasméticos de GH en el desarrollo de la
psoriasis.
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39. SINDROME DE WELLS

C. Laguna, I. Febrer, B. Martin, E. Roche, V. Alegre
y M.L. Garcia-Melgares

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Valencia. Esparia.

Fundamento. Describir el caso de un nifio con sindrome de
Wells.
Material y métodos. Nifio de 5 afios diagnosticado en el servicio
de dermatologia del Hospital General Universitario de Valencia
en Septiembre del 2006.
Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de 5 afios que desa-
rroll6 un sindrome de Wells donde sélo se identificé como posi-
ble factor desencadenante el consumo de ibuprofeno 36 horas
antes del inicio de las lesiones. Presentaba una erupcién recidi-
vante de dos meses de evolucién, formada por placas eritemato-
sas asociadas a ampollas, que afectaban a los miembros y al
tronco. El estudio histopatolégico demostré un infiltrado eosino-
filico dérmico y subcutdneo con la presencia de figuras en llama.
Las exploraciones de laboratorio descartaron la existencia de en-
fermedades infecciosas o parasitarias asociadas.
Discusion. La celulitis eosinofilica o sindrome de Wells es una
dermatosis inflamatoria rara y recurrente de patogénesis desco-
nocida. Las lesiones tipicas consisten en placas eritematosas so-
litarias o multiples que clinicamente recuerdan una celulitis, sin
embargo las lesiones no se resuelven con antibioterapia y son
frias al tacto. Ademads de estas placas eritematosas también pue-
den aparecer lesiones nodulares o ampollosas. El examen histo-
16gico muestra un infiltrado eosinofilico difuso y figuras en
Ilama, éstas no son patognomonicas del sindrome de Wells y
pueden observarse en otras condiciones inflamatorias. Ciertos
farmacos o las inmunizaciones recientes se han comunicado
entre los factores precipitantes asi como las picaduras de artré-
podos las infecciones flingicas o parasitarias. Las opciones tera-
péuticas incluyen antihistaminicos, prednisona y ciclosporina asi
como griseofulvina, minociclina o dapsona de forma anecdé-
tica.
Bibliografia
1. Boura P, Sarantopoulos A, Lefaki I, Skendras P, Papadopoulos
P. Eosinophilic cellulites (Well’s syndrome) as a cutaneous
reaction to the administration of adalimumab. Ann Rheum
Dis. 2006;65:839-40.
2. Ghislain PD, Van Eeckhout P. Eosinophilic cellulites of papu-
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40. TELANGIECTASIA MACULARIS ERUPTIVA
PERSTANS: UNA FORMA DE MASTOCITOSIS
EXCEPCIONAL EN LA INFANCIA

J. Garcia-Dorado, N. Izquierdo, J. Sanchez, A. Santos-Briz
y P. de Unamuno

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Salamanca.
Esparia.

Introduccion. La telangiectasia macularis eruptiva perstans
(TMEP) una de las diferentes formas de las mastocitosis cutd-
neas, supone el 1% de las mismas y es observada casi exclusiva-
mente en adultos ya que es excepcional en la infancia. Se
caracteriza por la presencia de méculas telangiectdsicas con es-
casa expresion del signo de Darier. Histolégicamente, se detectan
mastocitos en disposicién perivascular. En la analitica, la hista-
mina y sus derivados suelen encontrarse dentro de los niveles
normales.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente que desde los
6 meses de vida presenta en espalda una mécula rojiza de aspecto
telangiectdsico que, comenzando como un punto, ha ido aumen-

tando progresivamente hasta los 13 meses de edad, momento en
que fue visto en consulta, y en la que se estabiliz6. Se enrojece y
se inflama (signo de Darier) con la friccidn, el roce —por leve que
sea—y el bafio. Al poco rato la macula adopta el aspecto habitual.
Simultdneamente 5 o 6 pequeiias lesiones de pequefio tamafio en
extremidades, que han permanecidos invariables desde su apari-
cion. Resto anamnesis sin interés. Estudio histoldgico: en dermis
superficial se aprecian capilares dilatados y, a nivel del intersti-
cio, incremento en la densidad de mastocitos, contando en zonas
mds de 10 elementos por campo de gran aumento; compatible
con TMEP. Estudio analitico normal, incluyendo histamina en
orina, triptasa en sangre y dcido n-metil imidazol acético en ori-
na. Un afio después de la primera consulta la placa grande y las
pequefias no han sufrido modificacién.
Comentarios. Comentamos los escasos referentes bibliograficos
pediatricos que se encuentran sobre esta forma peculiar de mas-
tocitosis, y que dificultan la posibilidad de establecer un pronds-
tico sobre el futuro de esta patologia en este grupo de edad.
Bibliografia
1. Gibbs NF, Friedlander SF, Harpster EF. Telangiectasia macu-
laris eruptiva perstans. Pediatr Dermatol. 2000;17(3):194-7.
2. Neri I, Guareschi E, Guerrini V, Patrizi A. Familial telan-
giectasia macularis eruptive perstans. Pediatr Dermatol. 2005;
22(5): 488-9.

41. NUESTRA ACTITUD FRENTE
A LAS MASTOCITOSIS CUTANEAS

A. Padial Gémez-Torrente, J.C. Armario Hita, V. Morales
Gordillo y J.M. Fernandez Vozmediano

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Puerto Real.
Universidad de Cddiz. Espaiia.

Introduccion. Las mastocitosis constituyen un grupo poco fre-
cuente de procesos que se caracterizan por una hiperplasia de
mastocitos funcionalmente normales. En general es una enfer-
medad limitada a la piel, pero de una manera excepcional puede
afectar a otros 6rganos, sobre todo médula dsea y tracto gastroin-
testinal. En la actualidad se clasifican en cuatro grupos: mastoci-
tosis indolentes cutdneas (urticaria pigmentosa, mastocitoma,
telangiectasia eruptiva perstans, mastocitosis cutdnea difusa o
eritrodermica) y sistémicas (afectacion de al menos un érgano);
mastocitosis con alteraciones hematoldgicas asociadas (trastor-
nos mieloproliferativos y mielodisplasicos); mastocitosis agresi-
va con linfadenopatia y eosinofilia y leucemia de mastocitos. La
mayor parte de los pacientes presentan formas indolentes de la
enfermedad, con un prondstico excelente y mas ain durante la
edad pediétrica.

Material y método. Presentamos nuestra experiencia en masto-
citosis y nuestro protocolo de actuacién. En nuestro Servicio de
Dermatologia hemos tenido la oportunidad de observar las dis-
tintas variantes de mastocitosis cutdnea, en forma de urticaria
pigmentosa, que es la forma mds frecuente, mastocitomas soli-
tarios, telangiectasia eruptiva perstans e incluso mastocitosis
cutdnea difusa ampollosa. Todos nuestros pacientes, incluyendo
las formas mds extensas, inflamatorias e incluso la ampollosa,
tuvieron un prondstico excelente, con tendencia a la resolucién
espontdnea de las lesiones y sin desarrollo de complicaciones
sistémicas de la enfermedad. En nuestra opinidn, el diagnéstico
se debe basar en la exploracién clinica (signo de Darier), en la
biopsia cutdnea y en el estudio de sangre periférica. La biopsia
de médula 6sea sélo estaria indicada en aquellos casos con re-
cuento de sangre periférica alterado. En aquellos pacientes con
niveles elevados de triptasa, es aconsejable la realizacién de una
ecografia abdominal y un estudio 6seo sélo si se sospecha afec-
tacion. El tratamiento se basa en la evitacion de los factores de-
sencadenantes de la liberacién del mastocito y el empleo de

150 Actas Dermosifiliogr. 2010;101 Esp. Territoriales/Grupos de Trabajo 2:99-168



Resumenes de las Comunicaciones de los Grupos de Trabajo de Pediatria

antihistaminicos, estabilizadores del mastocito, corticosteroides
y en casos muy seleccionados foto-quimioterapia. Se debe in-
formar a los padres de que es una enfermedad benigna, que sue-
le evolucionar hacia el blanqueamiento progresivo de las
lesiones cutdneas y en ningtin caso se debe alarmar de forma
innecesaria sobre posibles complicaciones dramadticas franca-
mente excepcionales. S6lo en casos de mastocitosis sistémica
demostradas o de reacciones exageradas a picaduras de insectos
se deberd dar una informacién completa y correcta sobre las me-
didas a adoptar para prevenir o tratar una posible reaccion anafi-
lactica.
Conclusion. Las mastocitosis son un grupo raro de enfermedades
primordialmente cutdneas, con prondstico excelente en la gran
mayoria de los casos. La obligacién del especialista en Dermato-
logia debe ser la de reconocer la enfermedad, estudiarla de forma
completa y ofrecer a los padres una informacién completa e indi-
vidualizada para cada caso en concreto.
Bibliografia
1. Hartmann K, Henz BM. Mastocytosis: recent advances in de-
fining the disease. Br J Dermatol. 2001;144:682-95.
2. Almahroos M, Kurban AK. Management of mastocytosis.
Clin Dermatol. 2003;21:274-7.

42. TERAPIA FOTODINAMICA DE QUERATOSIS
ACTINICAS'Y CARCINOMAS BASOCELULARES
MULTIPLES EN XERODERMA PIGMENTOSUM

R. Cabeza Martinez, L. Barchino Ortiz, V. Leis Dosil,
M. Sénchez Viera y J.M. Hernanz Hermosa

Departamento de Dermatologia. Hospital General Universitario
Gregorio Mararion. Madrid. Esparia.

Fundamento. El xeroderma pigmentoso (XP) es una enfermedad
cutdnea de origen genético, con patrén de herencia autosémico
recesivo, que se caracteriza por provocar fotosensibilidad, cam-
bios de pigmentacion, envejecimiento prematuro de la piel y de-
sarrollo de tumores. Todas estas caracteristicas se deben a una
hipersensibilidad celular a la radiacién ultravioleta debido a un
defecto en la reparacién del ADN.

Material y métodos. Se han propuesto diferentes tratamientos
para pacientes con XP. Se debe evitar toda exposicion solar. El
uso combinado de fotoprotectores solares junto con otros méto-
dos que eviten la exposicidn solar (sombreros, gafas de sol, ropa)
minimiza el dafio actinico inducido por la radiacién ultravioleta.
Los retinoides sistémicos han demostrado disminuir la inciden-
cia de cancer en estos pacientes. Sin embargo este tratamiento
viene limitado por el riesgo de calcificacion irreversible de liga-
mentos y tendones. El uso de 5-fluorouracilo puede ser ttil en
caso de queratosis actinicas. Algunos autores han sugerido que el
tratamiento combinado de acitretino e imiquimod puede ser una
alternativa a la cirugia. En caso de aparicion de tumores se debe
realizar extirpacion quirdrgica.

Resultados. Varon de 16 aiios de edad, natural de Venezuela,
donde habia sido diagnosticado de Xeroderma Pigmentosum
hacfia tres afios. No otros antedentes personales de interés.
Como antecedentes familiares refiere hermana con Xeroderma
pigmentosum. El paciente minimiza la exposicién solar me-
diante el empleo de gorra, ropa protectora y evitando salidas
diurnas al exterior. Durante el seguimiento dermatoldgico en
su pafs natal se le extirparon dos lesiones cutdneas, una en dor-
so nasal compatible con tricoepitelioma y otra en mejilla dere-
cha compatible con carcinoma basocelular. Acude a nuestra
consulta por aparicién de nuevas lesiones en regién facial. A la
exploracion fisica se aprecian signos intensos de dafio actinico
como cambios de pigmentacion, queratosis actinicas multiples
faciales y un carcinoma basocelular en region supraciliar dere-
cha. Los hallazgos verificados en el examen fisico del paciente

confirman el diagnéstico de este sindrome. Asimismo el pa-
ciente es sometido a una exploracion oftalmolégica y neurold-
gica sin hallazgos significativos. Se decide proceder a la
extirpacion quirdrgica de la lesidn supraciliar e iniciar trata-
miento con terapia fotodindmica de las queratosis actinicas.
Tras tratamiento con terapia fotodindmica se observa desapari-
cién de las queratosis actinicas y disminucién del fotoenveje-
cimiento cutineo.

Discusion. La terapia fotodindmica es una modalidad terapéutica
que emerge como alternativa a los tratamientos convencionales
para el cancer cutaneo. Ofrece una serie de ventajas: no tiene
efectos adversos sistémicos, no es un tratamiento invasivo, per-
mite tratar dreas extensas y se consiguen excelentes resultados
cosméticos. Actualmente, las queratosis actinicas representan
una de las mejores indicaciones de terapia fotodindmica en der-
matologia. En muchos estudios clinicos los porcentajes de cura-
cién de estas lesiones oscilan del 80-100 %. Aunque menos
estudiado también se ha observado que la terapia fotodindmica
mejora el fotoenvejecimiento cutdneo. Por estos motivos decidi-
mos tratar al paciente con terapia fotodindmica con buenos resul-
tados clinicos. No se apreciaron reacciones adversas al
tratamiento.

Bibliografia

1. Wolf P, Kerl H. Photodynamic therapy in patient with xero-
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2. Babilas P, Landthaler M, Szeimies RM. Photodynamic thera-
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43. TOXICODERMIA TIPO ENFERMEDAD
DEL SUERO POR CEFALOSPORINAS

D. Bodet Castillo, C. Heras Mulero, G. Aparicio Espaiiol,
J. Mollet Sanchez, R. Bartralot Soler y V. Garcia-Patos Briones

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Vall d’Hebron.
UAB. Barcelona. Espana.

Introduccion. Entre las toxicodermias graves estd la enferme-
dad del suero por antibidticos. Las cefalosporinas, sobre todo el
cefaclor, son los que estdn implicados en estas reacciones con
mayor frecuencia en la infancia. Presentamos el caso de un
nifio de 2 afios que muy probablemente desarrollé una enferme-
dad del suero grave en relacién con la administracién de cefu-
roxima.

Caso clinico. Un nifio de 2 afios acudié a urgencias por fiebre de
6 dias de evolucién. Cuatro dias antes habia iniciado tratamiento
con cefuroxima oral, apareciendo una erupcién cutdnea tras la
segunda dosis, por lo que a los 2 dias se cambi6 por azitromicina.
En urgencias se sospeché una neumonia y se afiadi6 cefotaxima
endovenosa. La evolucién fue desfavorable, con hipotensién, po-
liserositis, edema agudo de pulmén, hepatoesplenomegalia,
exantema urticariforme con edema acral, anemia, trombopenia,
eosinofilia y reactantes de fase aguda muy elevados. A los tres
dias de estar en UCI con drogas vasoactivas se consulté al der-
matdlogo. A las 24-48 horas de suspender los antibi6ticos e ini-
ciar corticoides sistémicos la mejoria fue espectacular. Se
descartaron infecciones, enfermedades sistémicas y neoplasias.
Mediante pruebas in vitro e in vivo (exceptuando la prueba de
provocacion) no se pudo demostrar alergia a los betalactdmicos.
Discusion. No hemos encontrado ningtin caso de enfermedad del
suero en relacién con la administracién de cefuroxima. La grave-
dad y persistencia de la sintomatologia puede ser atribuida a una
reaccion cruzada con la cefotaxima. La mejoria clinica espec-
tacular a las 24 horas de suspender los betalactdmicos apoya su
papel etiolégico. El diagndstico correcto y temprano de la enfer-
medad del suero por medicamentos evita procedimientos diag-
nésticos y terapéuticos innecesarios y puede llegar a ser vital
para el paciente.
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POSTERES

1. ERITEMA NODOSO ASOCIADO A TINA CAPITIS
INFLAMATORIA (QUERION DE CELSO).
COMUNICACION DE 2 CASOS

X. Soria, V. Sanmartin, J.M. Casanova, M. Baradad
y R.M. Mart{

Hospital Universitari Arnau de Vilanova. Facultat de Medicina
de Lleida. Esparia.

Introduccion. La asociacién del eritema nodoso con las dermato-
fitosis, en especial las tifias capitis inflamatorias, se describe en
la préctica totalidad de los libros de texto dermatolégicos. No
obstante, la préctica clinica diaria nos ha permitido comprobar
que esta asociacién no es habitual. De igual forma, su descrip-
cioén en la literatura cientifica es escasa (14 citas en Medline).
Por este motivo presentamos 2 casos de eritema nodoso asocia-
dos a tifia capitis inflamatoria (Querion de Celso).
Casos clinicos. Pacientes varones de 9 y 11 afios, sin anteceden-
tes de interés que consultaron por presentar una placa inflamato-
ria dolorosa en cuero cabelludo con drenaje de pus por multiples
orificios foliculares y zonas de alopecia. Con la sospecha clinica
de Querion de Celso se realiz6 un cultivo micolégico que resultd
positivo para T. mentagorphytes en ambos casos y se instaur6
tratamiento con griseofulvina micronizada 15 mg/kg/dia. Los
pacientes presentaron lesiones nodulares eritematovioldceas do-
lorosas al tacto en la region pretibial compatibles con eritema
nodoso a los 26 y 16 dias respectivamente. Se instaurd tratamien-
to con reposo afiadiendo ibuprofeno en un paciente, con la poste-
rior resolucién de las lesiones. En ninguno de los casos se
suspendio la griseofulvina.
Discusion. La patogenia del eritema nodoso en las dermatofi-
tosis no estd aclarada. En los dos casos descritos por nosotros,
su aparicién ha transcurrido durante el curso de tratamiento
con griseofulvina. Esto nos ha conducido a plantear las si-
guientes hipdtesis patogénicas: El eritema nodoso como fend-
meno de hipersensibilidad a la griseofulvina, a diferentes
productos liberados por el hongo durante la infeccién o a dife-
rentes productos liberados por la lisis del hongo durante el tra-
tamiento.
Conclusion. La asociacion cldsica de eritema nodoso y dermato-
fitosis es infrecuente. La patogenia de esta asociacién no estd
aclarada. Proponemos una serie de hipdtesis patogénicas que
puedan permitir su investigacion en futuros estudios.
Bibliografia
1. Foti C, Diaferio A, Daddabbo M, Angelini G. Tinea barbae
associated with erythema nodosum in an immunocompetent
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2. DERMATOFITOS POR TRICHOPHYTON
VIOLACEUM EN BARCELONA. ESTUDIO
CLINICO-TERAPEUTICO DE 40 CASOS

A. Jaén, P. Aguilera, A. Vicente, M.A. Gonzélez-Ensefiat,
E. Palacin?, T. Juncosa? y V. Fumadéb

Seccion de Dermatologia. “Servicio de Microbiologia. "Unidad
de Patologia Importada. Hospital San Joan de Déu. Universidad
de Barcelona. Esparnia.

Introduccion. Las dermatofitosis son micosis de amplia distribu-
cién mundial cuya etiologia estd directamente relacionada con
diversos factores como la localizacion corporal y el area geogra-
fica. La inmigracién y la adopcién de personas precedentes de
zonas endémicas estdn influyendo en el aumento de estas mico-

sis entre la poblacion infantil, ademds de suponer un cambio en
su etiologfa.

Objetivos. Determinar las principales caracteristicas clinicas de
la dermatofitosis por Trichophyton violaceum de los pacientes
pedidtricos atendidos Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona
durante los dltimos 5 afios (2001-2005). Evaluar la respuesta al
tratamiento.

Materiales y métodos. Se han revisado todos los aislamiento de
T. violaceum desde el afio 2001 y valorado la edad, sexo, pais de
origen de los pacientes, tiempo estancia en Espafia, localizacién
de la infeccion, caracteristicas clinicas, tratamiento efectuado y
existencia de contactos familiares.

Resultados. En febrero del 2001 se aisl6 en nuestro laboratorio la
primera cepa de T. violaceum, a partir de este momento se han
obtenido 40 aislamientos, correspondiendo todos a nifios de en-
tre 11 meses y 15 afios de edad (media de 5 afios). El nimero de
aislados aumenté desde dos casos en el 2001 a 17 en el 2005. El
95 % de los pacientes procedian de zonas endémicas (37,5 %
Etiopia, 27,5 % Marruecos, 10 % Pakistdn, 5 % India, 2,5 %
Ecuador y desconocido en 12,5 %), y 2 pacientes (5 %) eran de
nacionalidad y residencia espafiola. De estos 40 pacientes § eran
cuatro parejas de hermanos. El 95 % de estos pacientes padecian
una tinea capitis, pero sélo el 13 % manifestaban signos inflama-
torios (querion). El 67 % de los pacientes fueron tratados con
Griseofulvina oral a dosis de 20-25 mg/kg por un periodo de
6-8 semanas, y de éstos el 89 % presentd una curacion completa,
los 4 pacientes restantes no acudieron a revision posterior. Seis
pacientes (15 %) fueron tratados con Terbinafina oral durante
4 semanas siguiendo el siguiente régimen: < 20 kg: 62,5 mg/d,
20-40 kg: 125 mg/d, con curacién completa en el 100 % y tinea
pedis, respectivamente, y los otros 4 recibieron tratamiento topi-
co por presentar alguna contraindicacién de tratamiento sistema-
tico en el momento del estudio.

Conclusiones. 1. T. violaceum representa en nuestra drea un nue-
vo agente causante de dermatofitosis. 2. La forma més frecuente
de presentacion clinica fue la tinea capitis (95 % de los casos), no
inflamatoria en el 87 % de los pacientes. 3. El aumento de casos
de tinea capitis por 7. violaceum estd directamente relacionado
con la inmigracién y adopcién de nifios precedentes de zonas
endémicas. Hemos obtenido una buena respuesta al tratamiento
sistémico con Griseofulvina 20-25 mg/kg durante 6-8 semanas o
con terbinafina durante 4 semanas con dosis en relacién al peso
del paciente.

3. SINDROME ESTAFILOCOCITO DE LA PIEL
ESCALDADA 'Y VARICELA

M. Sabat, J. Luelmo, C. Muiioz, N. Fernandez-Chico,
D. Garcia-Fernandez, M. Yébenes y L. Palacio

Servicio de Dermatologia. Hospital de Sabadell. Barcelona.
Espaiia.

Fundamentos. La sobreinfeccion de las lesiones cutdneas de va-
ricela por cepas toxigénicas de Staphylococcus aureus, puede
producir desde un impétigo ampollar localizado (la denominada
varicela ampollar) hasta un sindrome generalizado de la piel es-
caldada. Presentamos tres casos de este sindrome generalizado
como complicacién poco frecuente de la varicela, dos de ellos en
nifios sanos y el tercero en una nifia inmunodeprimida.

Material y métodos. Se analizan retrospectivamente los casos de
sindrome estafiloccico de la piel escaldada asociados a varicela
diagnosticados en nuestro hospital en los dltimos tres afios.
Resultados. Dos de los casos eran varones de 3 afos de edad y
sin antecedentes patoldgicos de interés, que desarrollaron lesio-
nes vesiculosas generalizadas acompaifiadas de fiebre alta. Entre
las 24 y 48 horas de la erupcion inicial, aparecieron ampollas
flaccidas y grandes de predominio en el tronco y periorificiales.
Al desprenderse la epidermis se observaba una base himeda eri-
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tematosa. Los hemocultivos y cultivo del exudado de las ampo-
llas fueron negativos en ambos casos. Recibieron tratamiento
antibidtico endovenoso, con remision de la fiebre y curacion ra-
pida de las dreas denudadas. El tercer caso corresponde a una
nifia de 15 afios, esplenectomizada y diagnosticada de sindrome
linfoproliferativo autoinmune. Cuatro dias antes del ingreso ini-
cia lesiones pdpulo-vesiculosas localizadas en la cabeza, el tron-
co y los genitales. A los tres dias aparecen lesiones ampollosas
generalizadas junto con fiebre alta y disnea por lo que acude a
urgencias. La exploracion fisica detecta mal estado general y fie-
bre de 38,5 °C, muiltiples vesiculas y pustulas generalizadas junto
con ampollas fliccidas y dreas de piel denudada. El hemograma
muestra leucocitosis, la Rx térax un patrén alveolar bilateral, he-
mocultivos y cultivo de las lesiones cutdneas negativos. Ingresa
en UCI pediitrica y se inicia tratamiento endovenoso con aciclo-
vir, cefotaxima y gammaglobulina inespecifica. A los 5 dias del
ingreso requiere intubacion orotraqueal y ventilacién mecénica.
Evoluciona a distrés respiratorio y coma por anoxia cerebral. Fa-
llece a los 10 dias del ingreso.
Discusion. La complicacion mas frecuente de la varicela en ni-
flos previamente sanos es la infeccion bacteriana secundaria de
las lesiones cutdneas, la cual esta facilitada por la disrupcién de
la barrera cutdnea y posiblemente por la alteracion transitoria del
sistema inmune. Dentro de estas complicaciones y con escasos
casos reportados, se encuentra el sindrome estafilocécico de la
piel escaldada, causado por la diseminacién hematégena de la
toxina exfoliativa elaborada por algunas cepas de S. aureus. De
acuerdo con esta patogenia, los cultivos obtenidos de las flic-
tenas intactas son habitualmente estériles. En conclusién, la
aparicion simultdnea de ampollas junto con lesiones papulo-ve-
siculosas tipicas de la varicela debe hacernos pensar en una so-
breinfeccién secundaria por S. aureus productor de toxina
epidermolitica, sea como una infeccién localizada (la llamada
varicela ampollar) o mds raramente generalizada (sindrome esta-
filocécico de la piel escaldada), como los tres casos que presen-
tamos.
Bibliografia
1. Oranje AP. Varicella complicated by staphylococcal scalded
skin syndrome with unusual necrosis. Int J Dermatol. 1988;
27:38-9.
2. Melish ME. Bullous varicella: its association with the
staphylococcal scalded skin syndrome. J Pediatr. 1973;83:
1019-21.

4. SINDROME DE LA PIEL ESCALDADA
ESTAFILOCOCICA COMO COMPLICACION
DE LA VARICELA

M.L. Garcia-Melgares Linares, E. Roche Gamén,
L. Martinez Casimiro, V. Zaragoza Ninet, I. Febrer Bosch
y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espana.

Introduccion. La infeccién primaria por el virus varicella-zéster
(VVZ) produce la varicela, que se presenta con mayor frecuencia
en los primeros afios de vida. En los nifios sanos suele ser una
enfermedad benigna. La gravedad y las complicaciones son ma-
yores en personas inmunodeprimidas, neonatos, nifios menores
de un afio, adolescentes y adultos.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 12 meses de
edad, sin antecedentes de interés, que presentaba lesiones de va-
ricela de cinco dias de evolucién. Acudi6 al servicio de Urgen-
cias por el desarrollo de febricula y exantema macular
generalizado confluente de 48 horas de evolucion. En la explora-
cidn fisica se apreciaba exudado conjuntival en el ojo derecho,

lesiones costrosas periorales, y dreas de despegamiento epidér-
mico que predominaban en las flexuras. También se apreciaban
algunas lesiones ampollosas, y signo de Nikolsky en toda la su-
perficie cutdnea. Los estudios bacteriolégicos realizados (exuda-
do faringeo, cutdneo, conjuntival, coprocultivo, urinocultivo y
hemocultivo) resultaron negativos, excepto por el crecimiento de
un S. viridans en el exudado nasal, y E. faecalis, S. epidermidis y
E. coli en el exudado perianal. Se instaurd tratamiento con cloxa-
cilina intravenosa, reposicién hidroelectrolitica y eosina acuosa
al 2 % tépica. El cuadro clinico se resolvié a los pocos dias con
descamacién generalizada.
Discusion. Presentamos un caso de varicela en un lactante, com-
plicada con un sindrome de la piel escaldada estafilocécica
(SSSS). La incidencia estimada de complicaciones de la varicela
en nifios menores de 14 afios es de 2,6 por cada 1.000 casos de
varicela. La complicacién mds frecuente en la infancia es la so-
breinfeccidn bacteriana de las lesiones cutdneas por S. aureus o
S. pyogenes. Sin embargo, a pesar de que el 30 % de la poblacién
es portadora de S. aureus en piel y mucosas, de los que el 5 % de
cepas son productoras de exotoxina exfoliativa, el sindrome
SSSS es infrecuente. En la literatura médica se describen muy
pococ casos de varicela complicada con sindrome SSSS en la
infancia, y la mayoria de ellos podrian considerarse, en realidad,
impétigos ampollosos, motivo por el cual nos ha parecido intere-
sante presentar este caso clinico.
Bibliografia
1. Amela C, Pefia-Rey I, Pach6n del Amo I, Martinez de Aragén
MV. Actualizacién en varicela. Rev Clin Esp. 2006;206(1):
48-9.
2. Oranje AP, et al. Varicella complicated by staphylococcal scal-
ded skin syndrome with unusual necrosis. Int J Dermatol.
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5. AUMENTO DE LAS COMPLICACIONES
POR VARICELA EN LA ISLA DE MALLORCA:
1995-2005

D. Hervés?, F. Ferrés?, C. Masip®, S. Yeste?, J. Ramis?
y A. Martin-Santiago®
Servicios de “Pediatria y ‘Dermatologia. Hospital Son Dureta.

bInstituto Universitario de Investigaciones de las Ciencias de la
Salud (IUNICS). Palma de Mallorca. Espaiia.

Introduccion. La varicela es una enfermedad con una elevada
prevalencia, que puede presentar importantes complicaciones.
Existe en los ultimos afios un interés creciente por esta patologia
ante la introduccién de la vacuna en el calendario oficial.

Materiales y métodos. Estudiamos las tasas de hospitalizacién
por varicela de los nifios menores de 15 afios en la Isla de Mallor-
ca. Se analizaron las complicaciones por varicela en el Hospital
Universitario Son Dureta (HUSD), tnico hospital terciario de la
Isla de Mallorca. Ademads se compararon las tasas de incidencia a
lo largo de los afios de estudio, comparando 2 periodos:
1995-1999 y 2000-2005. Para ello se realizé un estudio retros-
pectivo de las historias clinicas del HUSD y se analizaron los
CMBD de los hospitales publicos de la Isla de Mallorca.

Resultados. Durante el periodo 1995-2005, la incidencia de vari-
cela en Mallorca fue de 3396 casos por 100,000 nifios menores
de 15 afios. Se ingresaron 213 nifios con una tasa media de hos-
pitalizacion de 5,4 por 1000 casos de varicela, existiendo un
aumento relativo durante el periodo 2000-2005 (p < 0,001). En el
HUSD durante el periodo 1995-2005 fueron ingresados 147 pa-
cientes con el diagnéstico de varicela, 57 % varones y 43 % hem-
bras. La edad media fue de 2 afios y 9 meses. La mayoria de los
ingresados eran menores de 6 afios (135/147, 91,8 %). 22 pacien-
tes presentaban factores de riesgo de desarrollar varicela grave
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(18 inmunodeprimidos y 4 neonatos). 10 nifios estaban ingresa-
dos por otro motivo y desarrollaron varicela. En 38 casos no pre-
sentaban complicaciones evidentes al ingreso y se hospitalizaron
por: factores de riesgo (19) y por fiebre alta y/o afectacién del
estado general (19). Las complicaciones mds frecuentes fueron:
cutdneas y de los tejidos blandos en 21 % (31/147), neuroldgicas
en 15 % (22/147), respiratorias en 15,6 % (incluyendo14/147 neu-
monias, 5/147 con derrame pleural), osteoaritculares en 6,8 %
(7/147 artritis y 2/147 osteomielitis) y septicemia en un 7,5 %
(11/147). S. pyogenes (7/13 casos) y S. aureus (3/13 casos) fue-
ron los principales causantes de las infecciones invasivas asocia-
das a varicela. Se administré aciclovir a 74 pacientes (50,3 %) y
antibioterapia a 68 (46,3 %). 3 pacientes precisaron drenaje pleu-
ral, 2 pacientes recibieron gammaglobulina especifica y uno re-
quiri6 fasciotomia descompresiva. Ninguno estaba vacunado
frente a varicela-zdster. La duracién media de la hospitalizacién
(HUSD) fue de 7,6 dias (rango 1-102).
Discusion. A pesar de la disminucién de la incidencia de la vari-
cela en la Isla de Mallorca ha habido un aumento de las compli-
caciones secundarias a varicela. Es de especial relevancia el
aumento en los tltimos afios de las complicaciones invasivas.
Bibliografia
1. Gali K, Brown C, Lin F, Seward J. Hospitalizations for varice-
lla in the United States, 1988 to 1999. Pediatric Infect Dis J.
2002;21:931-4.
2. Gil A, Gonzalez A, Oyaguez I, Martin MS, Carrasco P. The
burden of severe varicella in Spain, 1995-2000 period. Eur J
Epidemiol. 2004;9(7):699-702.

6. ERUPCION PETEQUIAL GENERALIZADA

R. Alfonso Alberola, B. Escutia Mufioz?, J. Miralles Botella,
A. Sevila Llinares y M. Moragén Gordén

Servicios de Dermatologia. Hospital Universitario de San Juan.
%Hospital General de Elda. Alicante.

Caso clinico. Varén del4 afios que ingresa en pediatria a cargo
de medicina interna con la orientacién diagnéstica de purpura de
Henoch-Schonlein y pauta de corticoides orales. El cuadro em-
peora en las siguientes 48 horas y es valorado por dermatologfa.
En la exploracién se aprecia un cuadro petequial generalizado
con marcado edema labial y erosiones en mucosa oral, adenopa-
tias generalizadas, fiebre de 39 °C y artralgias incapacitantes. En
la analitica solo destaca una VSG de 60. Ante la sospecha clinica
de infeccién por parvovirus B-19 se suspenden corticoides orales
y se pauta ibuprofeno para las artalgias. A las 72 horas y ante la
buena evolucién del proceso se decide alta hospitalaria. Poste-
riormente la serologia confirmaria el digndstico.
Discusion. La infeccién por parvovirus B-19 clasicamente pro-
ducia el eritema infeccioso (5% enfermedad). Durante las pasadas
2 décadas otras erupciones cutdneas mds raras se describieron en
asociacion con infeccién por este virus, como la pirpura en
guante y calcetin. En el dltimo afio hay varias publicaciones que
describen un sindrome petequial generalizado con afectacién del
drea perioral como manifestacidn de esta infeccién. Nosotros
aportamos un caso de un varén de 14 afios con evidencia serol6-
gica de infeccién por parvovirus B-19 que desarrollé una erup-
cioén petequial generalizada con lesiones mds concentradas en
cara, extremidades y gran parte del tronco y revisamos otras pre-
sentaciones clinicas, cutdneas y analiticas de esta infeccion.

Bibliografia

1. McNeely M, Fredman J, Pope E. Generalizad petechial erup-
tion induced by parvovirus B-19 infection. ] Am Acad Derma-
tol. 2005;52(5 Suppl 1):S109-13.

2. Miron D, Luder A, Horovitz A, Shizgreen I, David EB, Ohno-
na FS, Schesinger Y. Acute human parvovirus B-19 infection
in hospitalized children: A serologic and molecular survery.
Pediatr Infect Dis J. 2006;25(10):898-901.

7. MIASIS FORUNCULOIDE MI:TLIIPLE DEL
CUERO CABELLUDO EN UNA NINA INMIGRANTE

M. Yébenes, C. Muioz, L. Palacio, B. San Vicente?,
F.J. Traveria® y J. Luelmo

Servicios de Dermatologia, *Pediatria y “Cirugia Pedidtrica.
Hospital Parc Tauli de Sabadell. Esparia.

Introduccion. La misdis forunculoide es una enfermedad parasi-
taria producida por la larva de la mosca Dermatobia hominis. Es
endémica en sur de México y Centro de Sudamérica. Presenta-
mos un caso de infestaciéon miltiple en una nifia inmigrante pro-
cedente de Bolivia.
Caso clinico. Nifia de 4 afos, recién llegada de Bolivia, sin ante-
cedentes personales de interés, que acude al Servicio de Urgen-
cias, por la presencia de unas lesiones forunculosas en cuero
cabelludo de 7 dias de evolucion. A la exploracién fisica destaca-
ba la presencia de una gran placa inflamatoria que ocupaba todo
el vértice del cuero cabelludo con varios orificios de drenaje de
1 centimetro de didmetro con bordes esfacelados por donde dre-
naba abundante exudado seroso sanguinolento, y por donde se
podian observar la presencia de multiples larvas vivas. Se deci-
di6 aplicar una cura oclusiva con aceite de parafina, durante toda
la noche. A las 24 horas de la oclusién, se retir6 la capelina de
plastico y se procedi6 al rasurado completo del pelo, limpieza
con suero y povidona yodada de la calota, apertura y puesta en
comunicacion de los crateres, hasta la eliminacién completa de
las larvas. Finalmente se realizé una aproximacién de las incisio-
nes con seda 3/0. La zona central de la herida se dejé granular
por segunda intencién. El servicio de microbiologia confirmé el
diagndstico de misdis e identificd la larva como Dermatobia ho-
minis, perteneciente a la familia Cochliomyia hominovorax. Ac-
tualmente, tras 6 meses de seguimiento, la nifia se halla libre de
enfermedad.
Discusion. La misdis se caracteriza por la presencia de una lesién
forunculosa, generalmente tnica, que contiene de 1 a 8 larvas vi-
vas en su interior. El interés de este caso radica sobre todo en el
gran nimero de lesiones y larvas que presentaba la nifia, y que a
pesar de ser un cuadro clinico muy aparatoso, su diagndstico y
abordaje terapéutico son muy sencillos, si se conoce la entidad.
Bibliografia
1. Diaz JH. The epidemiology, diagnosis, management, and pre-
vention of ectoparasitic diseases in travelers. J Travel Med.
2006;13(2):100-11.
2. Kokcam I, Saki CE. A case of cutaneous myiasis caused by
Wohlfahrtia magnifica. J Dermatol. 2005;32(6):459-63.
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tillo-Diaz M. Furunculoid myasis due to Dermatobia hominis.
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4. Maier H, Honigsmann H. Furuncular myiasis caused by Der-
matobia hominis, the human botfly. ] Am Acad Dermatol.
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8. PATOLOGIA DERMATOLOGICA EN NINOS
INMIGRANTES ATENDIDOS EN EL HOSPITAL
GENERAL UNIVERSITARIO DE ALICANTE

M.P. Albares, 1. Belinchén, 1. Betlloch, J. Mataix y R. Ramén
Hospital General Universitario de Alicante. Espaiia.

Introduccion. Algunas dreas geograficas de nuestro pafs, como
Alicante, son uno de los principales destinos de los movimientos
migratorios. En el campo de la asistencia sanitaria la inmigracién
supone un reto para los clinicos ya que deben incluir en su diag-
néstico diferencial enfermedades endémicas de las areas de pro-
cedencia. En Dermatologia esto se ve agravado por la dificultad
en explorar pieles de diferente color. En los tltimos afios se han
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publicado numerosos trabajos cientificos en nuestro pais anali-
zando diferentes aspectos de los problemas de salud del colectivo
de inmigrantes, pero apenas existen estudios en los problemas
dermatolégicos y menos en el colectivo infantil.
Objetivo. Estudiar las caracteristicas sociodemograficas y de la
patologia cutdnea de la poblacién inmigrante infantil y compa-
rarlas con las del grupo control.
Ambito de estudio. Area de actividad asistencial dependiente del
Servicio de Dermatologia del drea de salud n? 19 de Alicante.
Material y métodos. Durante el afio 2005 se han recogido de
modo prospectivo, los datos epidemioldgicos, de historia clinica
y de exploracién dermatoldgica de todos los pacientes inmigran-
tes atendidos en el ambito de estudio. Se ha considerado como
inmigrante a toda persona nacida en un pafs diferente de la Unién
Europea o de estados con un producto nacional bruto per cdpita
superior al de Espafia, incluyendo a los hijos de inmigrantes na-
cidos en Espaifia y a los nifios adoptados nacidos fueran de Espa-
fia que lleven menos de 6 afios en nuestro entorno. Para el estudio
del grupo pedidtrico se han recogido los datos de todos los pa-
cientes menores de 14 afios y como grupo control se ha utilizado
una muestra de los nifios no inmigrantes atendidos en nuestro
Servicio.
Resultados. Se atendieron un total de 1089 inmigrantes, de los
cuales el 21 % eran nifios. El andlisis del grupo pediétrico obtuvo
los siguientes resultados: La edad media de los pacientes atendi-
dos fue de 6,7 afios (50,7 % nifios y 49,3 % nifias). E1 55,9 % eran
inmigrantes, el 41 % hijos de inmigrantes nacidos en Espaiia y el
2,6 % nifios adoptados. La mayoria de los nifios fueron atendidos
en consulta ambulatoria (71,6 %), seguida en frecuencia por la
consulta urgente (14,4 %). En el grupo control la mayoria de los
nifios también fueron atendidos en el ambulatorio (56,9 %), y en
segundo lugar en la consulta hospitalaria (23,6 %). El area geo-
grafica de la que procedia el grupo mas numeroso fue latinoamé-
rica (62 %). Los pacientes de raza indioamericana fueron el
46,7 %, seguidos por los de raza blanca (25,8 %), drabes (12,7 %),
negros (8,7 %), orientales (3,5 %), indioasidtico (1,3 %) y mula-
tos (0,4 %). Las patologias mds frecuentes fueron las enfermeda-
des eritematoescamosas (38 %), seguidas de la patologia
infecciosa (28,4 %). En el grupo control las patologias mds fre-
cuentes fueron la patologia inflamatoria (25,2 %) y los tumores
melanociticos (22,8 %).
Discusion. De nuestro trabajo, queremos resaltar a grandes ras-
gos, los siguientes aspectos en el grupo de inmigrantes.
1. Un mayor porcentaje de enfermedades eritematoescamosas.
2. Una mayor frecuencia de patologia infecciosa debida a la ma-
yor incidencia de molluscum contagioso y de escabiosis.
3. Una menor frecuencia de tumores melanociticos que en el
grupo control.

9. SINDROME DE SWEET

E. Gonzilez-Guerra, R. Haro, M.C. Fariiia, L. Martin
y Requena L.

Servicio de Dermatologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espaiia.

Introduccion. El sindrome de Sweet es una dermatosis neutrofili-
ca febril aguda, caracterizada por la aparicion de pdpulas, nédu-
los y/o placas eritematosas, localizadas en la cara, el cuello,
parte superior de tronco y los miembros, junto a fiebre y neutro-
filia. Puede asociarse a otras enfermedades inflamatorias, infec-
ciones, neoplasias, embarazo, vacunas o la ingesta de algin
farmaco. En los nifios es extremadamente raro y generalmente se
asocia a infecciones.

Caso clinico. Nifia de 14 afos de edad, sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés, acudi6 a consulta por la presencia de
lesiones de semana y media de evolucidn, localizadas en las extre-

midades inferiores y las nalgas. Fueron interpretadas en el Servi-
cio de Urgencias como foliculitis bacteriana, siendo dada de alta
con tratamiento antibidtico topico. No presentaba sintomatogia
sistémica asociada. No referia antecedentes de proceso infeccioso
previo, vacunaciones recientes, ni toma de ningtin formaco. En la
exploracion fisica se observaban papulas redondeadas, eritemato-
sas, con centro purpurico-necrdtico. Algunas lesiones presentaban
una ampolla central de contenido hemorrigico. Realizamos biop-
sia de una de las lesiones donde se demostraba la presencia de
edema de dermis papilar e infiltrado masivo de neutréfilos en der-
mis con frecuentes signos de cariorrexis. En la inmunofluorescen-
cia directa no se observé fijacién de anti IgG, IgA y C3. El
hemograma demostraba leucocitosis (12.360 leucocitos/microli-
tro, 27,7 % linfocitos, 65,3 % neutréfilos, 5,7 % monocitos, 1,1 %
eosindfilos, 0,2 % baséfilos) y VSG elevada (22mm/hora); bio-
quimica sanguinea: cifras dentro de los limites de la normalidad.
Orina elemental y sedimento de orina sin alteraciones; radiografia
de torax: normal. Con todos estos datos realizamos el diagndstico
de sindrome de Sweet. Se inici6 tratamiento con prednisona oral
0,5 mg/kg/dia (20 mg/dia). Al cabo de una semana ya habian re-
mitido la mayoria de las lesiones. Se continu6 con tratamiento en
pauta descendente durante un mes y medio mds, logrdndose la
remisién completa de las lesiones. Se realiza seguimiento de for-
ma periddica desde entonces.

Discusion. La dermatosis neutrofilica febril aguda, descrita por
primera vez en 1964 por Robert Sweet, estd caracterizada histo-
16gicamente por un infiltrado de polimorfonucleares en la epi-
dermis y la dermis, en ausencia de microorganismos. Es
infrecuente la presencia de leucocitoclastia con signos minimos
de vasculitis. Puede asociar manifestaciones de otros érganos y
sistemas produciendo artralgias, artritis y mialgia con mads fre-
cuencia, pulmonares, oculares, renales, dseas, hepaticas, pan-
credticas y meningeas. Es caracteristica la mejoria rapida tras la
administracién de corticosterioides sistémicos. Describimos un
caso de sindrome de Sweet en la infancia, de etiologia descono-
cida hasta el momento.

10. ENFERMEDAD AMPOLLOSA POR IGA LINEAL
DE LA INFANCIA. PRESENTACION DE TRES
CASOS

M.L. Garcia-Melgares Linares, E. Roche Gamon,
C. Requena Caballero?, C. Laguna Argente, V. Zaragoza Ninet,
I. Febrer Bosch y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Esparia. “Servicio de Dermatologia.
Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Esparia.

Fundamento. La enfermedad ampollosa por IgA lineal de la in-
fancia (LADB) es una enfermedad ampollosa benigna infrecuen-
te que aparece tanto en adultos como en nifios. En los adultos, la
presentacion clinica puede ser similar a una dermatitis herpeti-
forme o a un penfigoide ampolloso; sin embargo, la presentacién
clinica en los nifios es caracteristica.

Material y métodos. Presentamos 3 casos de LADB valorados en
nuestro Servicio entre el afio 1997 y el 2006, y se revisan los as-
pectos clinicos, patoldgicos y terapéuticos de los mismos. En los
tres casos, se confirmé el diagndstico mediante estudio histoldgi-
co, inmunofluorescencia directa (IFD), e inmunofluorescencia
indirecta (IFI).

Resultados. Caso 1: Nifia de 24 meses de edad. Lesiones en cue-
1lo, genitales y muslos. Recibié tratamiento con prednisona oral
y sulfonas, con buena respuesta pero recidivas al disminuir las
dosis de una de ellas. La enfermedad remitié completamente tras
30 meses. Caso 2: Nifio de 24 meses. Lesiones en hélix, labios,
drea perioral, brazos y piernas. Excelente respuesta con predni-

Actas Dermosifiliogr. 2010;101 Esp. Territoriales/Grupos de Trabajo 2:99-168 155



Restmenes de las Comunicaciones de los Grupos de Trabajo de Pediatria

sona oral y corticoides topicos. La enfermedad remiti6 tras 6 me-
ses desde su inicio. Caso 3: Nifia de 18 meses de edad. Lesiones
en miembros inferiores, superiores, tronco y cuello. Actualmen-
te, se encuentra en tratamiento con prednisona oral y sulfonas, y
tras 8 meses de actividad de la enfermedad, no presenta lesiones;
sin embargo, ha desarrollado un sindrome de Cushing iatrogéni-
co secundario al tratamiento prolongado con prednisona. Los
tres pacientes presentaron una clinica inicial de brotes de lesiones
ampollosas agrupadas «en collarete» en tronco y extremidades,
las biopsias cutdneas fueron diagnésticas de LADB, y las IFD
demostraron la presencia de IgA lineal en la zona de la membra-
na basal.
Discusion. Las caracteristicas clinico-patoldgicas de nuestros ca-
sos son similares a las de otros casos publicados en la literatura.
La enfermedad ampollosa por IgA lineal de la infancia es la en-
fermedad ampollosa infantil, no hereditaria, mds frecuente en los
nifios. Se caracteriza por el desarrollo de ampollas tensas sobre
una base eritematosa, que se disponen adoptando una configura-
cién anular, como un «collar de perlas». La inmunofluorescencia
revela depdsitos lineales de IgA en la zona de la membrana basal.
La enfermedad responde muy bien a la sulfapiridina, aunque
también puede utilizarse la dapsona, y en algunos casos, se re-
quiere la administracién simultdnea de prednisona para lograr un
adecuado control de la misma. En la literatura se describen casos
tratados con €xito con antibidticos como las tetraciclinas, la eri-
tromicina y la dicloxacilina. La mayoria de los casos de LADB
se resuelven en 2 a 4 afios. Solamente un pequefio subgrupo de
pacientes experimenta recidivas episddicas que persisten hasta la
edad adulta.
Bibliografia
1. Herron M, Zone J. Dermatitis herpetiformis and Linear IgA
bullous dermatosis. En: Bolognia J, Jorizzo J, Rapini R, edito-
res. Dermatology. 2003;479-89.
2. Ang P, Goh BK, Giam YC. Case reports of linear IgA derma-
tosis of childhood. Ann Acad Med Singapore. 1999;28(6):
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11. SINDROME DE STEVENS-JOHNSON
EN UNA NINA DE 3 ANOS DE EDAD

N. Pastor Tomas?, L. Garcia Fernandez?, A. Jaén Larrieu?
y L. Betlloch MasP

aServicio de Dermatologia. Hospital General de Elda. "Servicio
de Dermatologia. Hospital General Universitario de Alicante.
Esparia.

Caso clinico. Una nifia de 3 afios de edad con antecedentes de
crisis epilépticas parciales ingresé en el servicio de Pediatria por
fiebre y dificultad respiratoria. La paciente recibia tratamiento
con 4cido valproico y clobazam desde hacia 10 meses, a los que
se habfa afiadido lamotrigina en las dltimas 10 semanas para un
mejor control de sus crisis. Tres semanas antes del ingreso la
nifia habia comenzado con fiebre intermitente, tos y aumento de
la mucosidad de vias altas siendo tratada por su pediatra con pa-
racetamol, ibuprofeno, amoxicilina y cefuroxima de forma se-
cuencial. En estas semanas la nifia también recibié la vacuna
antigripal. Este cuadro clinico fue empeorando progresivamente
hasta precisar ingreso hospitalario por fiebre alta persistente, tos
y disnea. A las 24 horas del ingreso, la paciente comenzé a pre-
sentar eritema y edema conjuntival, lesiones erosivas en mucosas
oral y genital y lesiones cutdneas en diana en palmas. Simulta-
neamente, la situacion general de la paciente se deteriord; se pro-
dujo un aumento del trabajo respiratorio que obligé al ingreso de
la nifia en la UCI Pedidtrica y a su intubacién urgente para venti-
lacién mecdnica. La biopsia cutdnea demostrd la presencia de
una hendidura subepidérmica con necrosis epidérmica extensa y
un infiltrado inflamatorio escaso en la dermis. Los hallazgos cli-

nicos e histolégicos ayudaron a establecer el diagndstico de eri-
tema multiforme (Sd. Stevens-Johnson). La Rx de térax evidencio
unos infiltrados intersticiales bilaterales. La serologia de agentes
infecciosos (micoplasma, herpes...) y los hemocultivos fueron
negativos. El tratamiento anticonvulsivante fue suspendido ex-
cepto el acido valproico y se instaurd tratamiento con corticoi-
des, aciclovir y claritromicina iv. A los pocos dfas la situacién
general mejord y permitio la extubacion de la paciente aunque
pocas horas después desarrollé un neumomediastino que obligd
a realizarle una traqueotomia. A las 2 semanas se consiguio reti-
rar la cdnula traqueal sin presentar otras complicaciones. Las le-
siones cutdneas y mucosas mejoraron en pocas semanas sin dejar
secuelas. Dos afios después, la paciente estd asintomatica.
Discusion. El eritema multiforme (Sd. Stevens-Johnson) es una
dermatosis reactiva grave, rara en los nifios. Las causas pueden
ser multiples aunque las mds frecuentes son los fairmacos y las
infecciones. Aunque en nuestro caso no se pudo establecer una
causa definitiva si le dimos valor al tratamiento anticonvulsivante
(lamotrigina). Repasaremos brevemente las caracteristicas de
esta entidad en la edad pedidtrica.

12. ETANERCEPT: UNA ALTERNATIVA
TERAPEUTICA EN LA PSORIASIS INFANTIL

D. Barco, L. Puig, X. Garcifa-Navarro, E. Roé, F. Corella
y A. Alomar

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. El tratamiento de la psoriasis es de larga duracién
y puede requerir el uso de farmacos sistémicos con efectos se-
cundarios potencialmente graves. Una nueva modalidad terapéu-
tica es la administraciéon de moléculas biolégicas que actian
sobre dianas especificas del sistema inmune, permitiendo evitar
las toxicidades asociadas a los tratamientos sistémicos. El uso de
etanercept, un anti-TNF alfa recombinante humano, ha sido
aprobado para la psoriasis moderada-grave del adulto y la artritis
crénica juvenil.
Caso clinico. Presentamos una nifia de 14 afios con historia de
psoriasis invertida desde el primer afio de vida. A los 5 afios de
edad, dada la falta de respuesta al tratamiento tépico, recibid ci-
closporina a unas dosis de 60-100 mg/d durante 13 meses, que se
asoci6 a una coloracién amarillenta y un aspecto atréfico de la
dentadura (hipoplasia del esmalte). Posteriormente recibi6 ciclos
de tratamiento con metotrexato durante 8 meses y terapia con
PUVA con respuestas variables. Dada la inestabilidad de la pso-
riasis y a la importante afectacién psicoldgica, se decidid iniciar
etanercept 25 mg/dos veces por semana después de un nuevo
brote. Actualmente, la paciente estd siendo tratada desde hace
ocho meses con etanercept, con blanqueamiento total de las le-
siones y sin aparicion de efectos adversos.
Conclusion. La ciclosporina puede conllevar una toxicidad im-
portante a largo plazo. Un efecto adverso escasamente conocido
de la ciclosporina es la hipoplasia dental, de especial importancia
en poblacidn pedidtrica. Los farmacos bioldgicos constituyen
una alternativa terapéutica en pacientes que requieren tratamien-
to sistémico prolongado y en los que hay riesgo de aparicién de
efectos adversos. Etanercept ha sido aprobado para el tratamien-
to de la artritis crénica juvenil y podria constituir una nueva mo-
dalidad terapéutica en el paciente pedidtrico afecto de una
psoriasis de cierta intensidad. La utilizacién de este formaco po-
drfa reducir la incidencia de efectos adversos relacionados a otras
terapias sistémicas como el metotrexato o la ciclosporina.
Bibliografia
1. Dadlani C, Orlow SJ. Treatment of children and adolescents
with methotrexate, cyclosporine, and etanercept: review of the
dermatologic and rheumatologic literature. ] Am Acad Der-
matol. 2005;52(2):316-40.
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plant children administered cyclosporin A or tacrolimus. Int J
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13. PSORIASIS INFANTIL. TRATAMIENTO
CON UVB-BE

P. Zamberk Majlis, D. Veldzquez Tarjuelo, V.M. Leis Dosil
y J.M. Hernanz Hermosa

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
Gregorio Maraiion. Madrid. Espaiia.

Fundamentos. Son bien conocidas la efectividad y seguridad del
tratamiento de la psoriasis en adultos, con fototerapia UVB de
banda estrecha (311 nm). Sin embargo, el uso de esta modalidad
terapéutica se ha limitado en nifios debido a sus potenciales efec-
tos carcinogenéticos a largo plazo. No obstante, dicho tratamien-
to ha demostrado ser una adecuada alternativa terapéutica en
aquellos pacientes no suficientemente controlados con tratamien-
to tépico.
Material y métodos. Presentamos nuestra experiencia en el tra-
tamiento de la psoriasis infantil con fototerapia UVB de banda
estrecha, desarrollado en la unidad de Dermatologia Pedidtrica
de nuestro hospital entre los meses de agosto de 2005 y octubre
de 2006.
Resultado. Entre los meses de agosto de 2005 y octubre de 2006,
un total de 14 nifios con el diagndstico clinico de psoriasis (ya
sea en placas o guttata) y con mal control mediante tratamientos
topicos, recibieron fototerapia UVB de banda estrecha (3 sesio-
nes/semana y dosis basadas en el fototipo de Fitzpatrick). La
media de edad de los pacientes tratados fue de 11 afios, con un
rango de edades comprendido entre los 6 y los 16 afios. El
64,28 % fueron nifias, frente a un 35,71 % de varones. La media
de los PASI (Psoriasis Area and Severity Index) iniciales fue de
10. Se requirié una media de 29 sesiones para conseguir la me-
joria clinica, alcanzdndose la total o casi completa remisién de
las lesiones en todos los pacientes, (media del PASI final 0,95);
excepto uno, el cual finalizé el tratamiento con un PASI de 3,9.
Un total de 5 pacientes requirieron un nuevo ciclo de tratamien-
to por rebrote de lesiones, siendo la duracién de la remisién de
7 meses de media. En un paciente se siguieron dosis de manteni-
miento de una a dos sesiones por semana, consiguiendo una ma-
yor duracidén del efecto terapéutico. Ningin paciente
experiment6 efectos indeseables durante el tratamiento, y se
suspendid la terapia inicamente en un paciente por problemas
no relacionados con la misma.
Discusion. Hay pocos datos en la literatura cientifica acerca del
tratamiento de la psoriasis infantil con UVB-BE. Esta moda-
lidad terapéutica se ha limitado debido a su potencial efecto
carcinogenético a largo plazo, y se han realizado muy pocos es-
tudios al respecto; extrapoldndose la mayor parte de la informa-
cién, de la obtenida en adultos. Sin embargo, se trata de un
recurso muy eficaz y bien tolerado en pacientes con una severi-
dad clinica que requiere tratamiento sistémico; muchos de los
cuales con potenciales efectos deletéreos sobre la salud del nifio.
En un futuro deberian realizarse nuevos estudios prospectivos
que evalden la eficacia y seguridad a largo plazo, para asi deter-
minar la relacién beneficio/riesgo de la fototerapia UVB de
banda estrecha en la poblacién infantil, no sélo para la psoriasis,
sino también otras dermatosis inflamatorias con mala respuesta
al tratamiento topico.
Bibliografia
1. Holme SA, Anstey AV. Phototherapy and PUVA photochemo-
therapy in children. Photodermatol Photoimmunol Photomed.
2004;20:69-75.
2. Pasic A, Romana C, Lipozencic J, Husar K, et al. Photothera-
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14. ESTUDIO EP[DEMIOL()GICO PARA ANALIZAR
LAS CARACTERISTICAS DEL PACIENTE CON
URTICARIA Y ANGIOEDEMA EN LA PRACTICA
CLINICA ESPANOLA 'Y SUS CONSECUENCIAS
SOBRE LA CALIDAD DE VIDA EN NINOS

A. Guerra-Tapia, 1. Bielsa Marsol? y A. Garcia DiezP

Grupo Ortigaria. Hospital Universitario 12 de Octubre. *Hospital
Germans Trias y Pujol de Badalona. *"Hospital Universitario de la
Princesa de Madrid. Espana.

Fundamento. La urticaria es un proceso comun en los nifios.
Con la finalidad de analizar de forma sistemdtica el manejo cli-
nico que actualmente se realiza, sus caracteristicas epidemiol6-
gicas, y su repercusion sobre la calidad de vida se ha disefiado el
estudio ORTIGARIA, del que se han valorado en esta comuni-
cacion de forma especifica los datos correspondientes a la po-
blacién infantil.

Material y métodos. Con la colaboracién de dermatélogos de
toda Espafia se han estudiado pacientes de ambos sexos y meno-
res de 16 afios que acudieron a consulta de dermatologia a de-
manda, para el tratamiento de urticaria y angioedema. Fueron
introducidos en el estudio 68 pacientes.

Discusion y conclusiones. Como datos preliminares hemos en-
contrado los siguientes hechos en la practica clinica habitual.
Frecuencia. Es mds frecuente la urticaria aguda que la crénica
(67,69 %).

Etiologia. Los hechos asociados mds frecuentes fueron la infec-
cién, endocrinopatias y los medicamentos.

Clinica. La manifestacion clinica mds frecuente es en forma de
ronchas generalizadas (79,37 %) No se han encontrado casos de
angioedema sin ronchas (0 %). Las ronchas sin angioedema son
la presentacion méds comun (91,8 %). Las ronchas con angioede-
ma se presentan en pocas ocasiones (8,20 %).

Diagnostico. No se suele realizar exploraciéon complementaria
alguna para el estudio de la urticaria y generalmente se hace por
historia clinica (79,07 %).

Tratamiento. Se asocian frecuentemente los antihistaminicos de
primera y de segunda generacion (35,48 %). Cuando se utiliza un
sélo tipo de anthistaminicos suele ser de primera generacion
(25,8 %), siendo los antihistaminicos de segunda generacién
poco prescritos en monoterapia (6,45 %).

Calidad de vida. No se evidencid repercusion significativa.

15. ERUPCION PRIMAVERAL INFANTIL
M. Lecha, S. Baltd y R. Grimalt

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Facultad de Medicina.
Universidad de Barcelona. Esparia.

Introduccion. Esta entidad forma parte de las llamadas Fotoder-
matosis idiopdticas. Es probablemente la menos prevalente, por
lo que la informacién sobre la misma es limitada. En los estudios
de prevalencia mds recientes, ésta se cifra entre un 4,1 %-6,7 %
correspondiendo estas cifras a Grecia en el drea mediterrdnea y a
Nueva Zelanda!-2. Predomina en el sexo masculino posiblemente
por la tendencia a llevar el pelo mas corto. Su aparicién muestra
una clara estacionalidad, primavera-verano, con recidivas en
afios consecutivos y limitacion a la poblacion infantil prepuberal,
aunque también se han descrito casos en adultos jovenes. Las
lesiones tienen habitualmente una localizacién especifica en el
drea del hélix de los pabellones auriculares, de forma simétrica.
No se excluyen lesiones en otras localizaciones como cara o dor-
so manos. Se trata en general de lesiones papulosas inflamatorias
que evolucionan a vesiculas o ampollas que posteriormente remi-
ten con formacién de placas costrosas.

Conclusiones. La poca frecuencia de esta entidad dificulta el po-
der establecer su etiologia, patogenia y tratamiento. No se ha

Actas Dermosifiliogr. 2010;101 Esp. Territoriales/Grupos de Trabajo 2:99-168 157



Restmenes de las Comunicaciones de los Grupos de Trabajo de Pediatria

conseguido por el momento reproducir las lesiones con UVB o

UVA. Por una parte se considera que pueda tratarse de una va-

riante de la erupcién polimorfa luminica. Desde el punto de vista

anatomopatoldgico las lesiones muestran un espectro que va des-

de la presencia de un infiltrado perivascular superficial en la le-

siones inflamatorias hasta la formacién de vesiculas o ampollas

subepidérmica en las lesiones mds caracteristicas3. Estos datos

serian mds comparables a las lesiones de Hydroa que a las de

Erupcién polimorfa luminica.
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16. ESTUDIO CLINICO, BIOQUIMICO
Y GENETICO DE ONCE PACIENTES CON
PROTOPORFIRIA ERITROPOYETICA
INCLUYENDO UN CASO HOMOCIGOTO

C. Herrero?, J. To-Figueras®, C. Badenasb, P. Serrano?
y M. Lecha?

Unidad de Porfiria. “Servicio de Dermatologia. *Centro
de diagndstico biomédico. Hospital Clinic. IDIBAPS. Universidad
de Barcelona. Esparia.

Introduccion. La protoporfiria eritropoyética es una enfermedad
hereditaria de la via de sintesis del hem causada por un déficit
parcial de la enzima ferroquelatasa (FECH; EC 4.99.1.1) que ca-
taliza la insercion del hierro en la protoporfirina IX para formar
el hem. Los pacientes con PPE acumulan protoporfirina libre en
los tejidos. El principal hallazgo clinico es la fotosensibilidad
cutdnea, pero algunos pacientes pueden desarrollar alteracion he-
patica. Hasta hoy se han descrito mds de 110 mutaciones diferen-
tes en el gen FECH en familias con PPE. La expresion clinica de
la enfermedad requiere la herencia simultdnea de un alelo de
FECH nulo con un alelo salvaje de baja expresion, que es la va-
riante C de un polimorfismo de nucleétido tinico (SNP), IVS348-
T-C, en el intron 3 del gen FECH. Debido a que el alelo
IVS3-48-C es relativamente comun en la poblacién general, la
PPE normalmente se hereda como una enfermedad autosémica
dominante con baja penetrancia clinica. En algunos casos raros,
la PPE se hereda como una enfermedad autosémica recesiva con
mutaciones verdaderas en ambos alelos.
Material, métodos y resultados. Hemos realizado una investiga-
cién clinica, bioquimica y molecular de 11 pacientes con PPE, no
relacionados entre si y 19 familiares. Encontramos cuatro muta-
ciones nuevas. Diez pacientes eran heterocigotos y tenfan el alelo
IVS3-48C. Un paciente tenfa una mutacioén no descrita previa-
mente en homocigosis. Esta mutacion se expresé en Escherichia
coli y mostré una actividad muy baja. Este es el segundo caso
publicado de un paciente con PPE homocigoto verdadero, confir-
mado a nivel molecular. El paciente presentaba fotosensibilidad
cutanea parecida a la de los casos heterocigotos, pero con una
mayor acumulacién de protoporfirina en los hematies, anemia mi-
crocitica y signos de afectacion hepética. Diez familiares asinto-
maticos fueron heterocigotos, sin el alelo de baja expresion.
Conclusiones. Estos hallazgos confirman que la PPE, también en
Espaiia es debida a la herencia simultdnea de una mutacién de un
alelo de baja expresion. El estudio también documenta la exis-
tencia pacientes homocigotos verdaderos, que pueden presentar
una forma mds grave de la enfermedad.
Bibliografia
1. Gouya L, Martin-Schmitt C, Robreau AM, et al. Contribution
of a common single-nucleotide polymorphism to the genetic

predisposition for erythropoietic protoporphyria. Am J Hum
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17. XERODERMA PIGMENTOSO, A PROPOSITO
DE UN CASO

V. Zaragoza Ninet, L. Martinez Casimiro,
M.L. Garcia-Melgares, P. Herndndez Bel, 1. Febrer Bosch
y V. Alegre de Miguel

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espaiia.

Introduccion. El Xeroderma Pigmentoso (XP) constituye una ge-
nodermatosis autosémica recesiva caracterizada por un déficit en
los mecanismos de reparacion del ADN y en los sistemas de in-
munovigilancia cutdnea, que se deriva en un incremento de hasta
1000 veces en el desarrollo de cdncer cutdneo inducido por la
radiacion ultravioleta (uv). Con una incidencia estimada de
1/1.000.000 recién nacidos en los paises occidentales, y de
1/40.000-100.000 en Japdn, el XP es una entidad relativamente
frecuente en los paises del Magreb pero rara en Africa Subsaha-
riana. Sin embargo, en ambos casos se presentan con elevada
morbimortalidad derivada de la intensidad de la insolacidn, el
retraso diagndstico y la escasez de recursos preventivos y tera-
péuticos. De instauracion precoz, los pacientes presentan facil-
mente quemaduras con eritema y vesiculacién con exposiciones
solares minimas. A la edad de 2 afios, practicamente todos han
desarrollado lentiginosis solar. Progresivamente, sobre una piel
xerética y pigmentada se desarrollan queratosis actinicas, carci-
nomas basocelulares, carcinomas epidermoides y melanomas.
Por otra parte, hasta el 30 % de pacientes con XP muestran alte-
raciones neuroldgicas y presentan un riesgo incrementado de
entre 10 y 20 veces en el desarrollo de neoplasias internas. El
manejo incluye fotoproteccién rigurosa y continuada, asi como
el tratamiento de lesiones pre-malignas y malignas mediante
crioterapia, electrocoagulacién o cirugia. Los retinoides orales
pueden ser ttiles como agentes de quimioprevencion. Finalmen-
te, se estdn incorporando recursos terapéuticos esperanzadores
como la enzima bacteriana de reparacién del ADN T4 endonu-
cleasa V liposomal.
Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio saharaui de 4 afios
remitido a nuestro servicio para diagndstico y tratamiento. A la
exploracion fisica destacaba, en areas fotoexpuestas, piel xer6ti-
cay pigmentada asi como multiples léntigos solares y papulas
hiperqueratdsicas. Se realiz6 extirpacidén-biopsia de 2 lesiones
hiperqueratdsicas de la cara con hallazgo de queratosis actinica
bowenoide y carcinoma epidermoide, estableciéndose el diag-
néstico de xeroderma pigmentoso. Se obtuvo autorizacién para
uso compasivo de imiquimod 5 % crema, pautdndose 1 vez al
dia, 3 veces a la semana, con buena evolucién clinica.
Discusion. Aunque se desconocen los mecanismos que median
la actividad antitumoral del imiquimod, se postulala estimula-
cién de la respuesta inmune en el XP. El caso clinico permite re-
visar las caracteristicas fisiopatoldgicas del XP, asi como su
presentacion clinica, curso evolutivo y manejo, ofreciendo nue-
VOs recursos terapéuticos.
Bibliografia
1. Xeroderma pigmentosum. Cutaneous, ocular, and neurologic
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2. Excellent response of basal cell carcinomas and pigmentary
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18. ACRODERMATITIS ACIDEMICA EN VARON
CON ACIDEMIA PROPIONICA

M. Bueno Delgado, M. Pérez Pérez, J. Quintana del Olmo?
y J. Gonzélez Caro

Dpto de Nutricion clinica y dietética. Unidad de Metabolopatias.
Hospital Infantil. “Dpto. de Dermatologia. HH. UU. Virgen
del Rocio. Esparia.

Introduccion. La acrodermatitis enteropatica (AE) es un trastor-
no genético de la absorcién del Zinc, que se presenta en la lactan-
cia y se caracteriza por dermatitis acra, alopecia y diarrea. En
personas con déficit adquirido de Zinc se puede observar un cua-
dro clinico con sintomas superponibles a la AE. Se ha descrito un
cuadro de similares caracteristicas en pacientes afectos de déficit
enzimadtico del metabolismo de la leucina, isoleucina y valina de-
nominado acrodermatitis acidémica. La acidemia propidnica es
un trastorno del metabolismo del propionato (metabolito de la
isoleucina y valina) cuyo sintoma mads relevante es la acidosis
metabdlica con episodios de agravamiento en las enfermedades
intercurrentes o al incrementar la ingesta de proteinas naturales.

Caso clinico. Varén de 2 afios y 4 meses diagnosticado de acide-

mia propiénica que en el contexto de un empeoramiento de la

hipoproteinemia que habitualmente presentan estos pacientes de-
sarrolla una acrodermatitis acidémica.

Discusion. La acrodermatitis acidémica es un rash cutdneo que

recuerda al de la acrodermatitis enteropética. Se ha descrito prin-

cipalmente en pacientes con trastornos del metabolismo de los
aminodcidos de cadena ramificada leucina, isoleucina y valina. E1
tratamiento de los déficits enzimaticos involucrados en el metabo-
lismo de los aminoécidos consiste en reducir el acimulo de toxi-
cos intermediarios mediante la restriccién de proteinas naturales.

Una restriccion de proteinas excesiva o un proceso intercurrente

causa un catabolismo proteico que puede resultar en malnutricién

debida a déficit de proteinas. El cuadro clinico se caracteriza por

lesiones eritematosas y descamativas que afecta principalmente a

zonas periorificiales que pueden evolucionar a lesiones vesicu-

loampollosas, erosiones y costras dolorosas Se puede observar
también queilitis fisurada, cabello corto, fino y quebradizo. Bio-

quimicamente se detecta hipoproteinemia, hipoalbuminemia y

niveles bajos de isoleucina, zinc, selenio y vitamina B6. El trata-

miento de la AE consiste en un adecuado aporte de proteinas de

alto valor biolégico, dieta hipercalérica y suplementos de zinc y

vitaminas consiguiéndose una recuperacién completa Presenta-

mos un caso de acrodermatitis acidémica en un varén de 2 afios
con acidemia propidnica en relacion con hipoproteinemia grave.
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19. ACRODERMATITIS ACIDEMICA. A PROPOSITO
DE 2 CASOS

Y. Pefiate Santana, N. Guillermo Martinez, D. Islas Norris,

J. Rodriguez Lépez, B. Herndndez-Machin

y L. Borrego Hernando

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Insular de Gran
Canaria. Espaiia.

Introduccion. Acrodermatitis acidémica es un término propuesto
para las manifestaciones cutdneas de las enfermedades metabdli-

cas que recuerdan a la acrodermatitis enteropatica. Presentamos
dos casos con acidemia propidnica y aciduria glutérica tipo I.
Casos clinicos. Caso 1: Varén de 2 afios, diagnosticado de acide-
mia propidnica a los 12 meses, que durante una descompensa-
cién metabdlica desarrollé en zonas periorificiales dermatitis
erosiva y en pliegues placas eritemato-exudativas y descamacién
simulando un sindrome de la piel escaldada estafiloc6cica
(SSSS). Caso 2: Varén de 20 meses, diagnosticado de aciduria
glutdrica tipo I alos 12 meses y en tratamiento con dieta hipopro-
teica, que fue valorado por presentar en cuello placas eritemato-
descamativas, en pliegues auriculares fisuras y en cara queilitis
angular de 6 dfas de evolucién.

Discusion. Se han descrito varias lesiones cutdneas (dermatitis
periorificial, dermatitis psoriasiforme, alopecia y lesiones que
asemejan al SSSS) secundarias a enfermedades metabdlicas, a
veces indistinguibles de la acrodermatitis enteropatica Algunas
responden al tratamiento del déficit nutricional asociado, mien-
tras que otras siguen un curso independiente.

20. PSEUDOHIPOPARATIROIDISMO EN DOS
HERMANAS ASOCIADO A OSTEOMA CUTIS

M.L. Zubiri2, R. Baldellou?, C. Yusb, R. Alvarez®, J.I. Labartac,
E. Mayayo¢ y A. Ferrandez®

Servicios de “Dermatologia, YAnatomia Patolégica y “Pediatria.
Hospital Universitario Miguel Servet de Zaragoza. Esparia.

Palabras clave. Pseudohipoparatiroidismo, osteoma cutis, osteo-
distrofia hereditaria de Albright (OHA).
Introduccion. El pseudohipoparatiroidismo (SPH) es un transtorno
hereditario que representa a un heterogéneo grupo enfermedades
caracterizadas por hipocalcemia, hiperfosfatemia y niveles eleva-
dos de paratohormona (PTH), producido por un defecto en los re-
ceptores, que se asocia con defectos dseos y malformaciones.
Casos clinicos. Caso n? 1: Nifia recién nacida que se diagnostica
mediante la prueba de talén (TSH 48 mcUI/ml) de hipotiroidis-
mo, en estudios posteriores se confirma (TSH 67,1 mcUI/ml,
T4 libre 13,2 pg/ml, Tiroglobulina 24,5 ng/ml), gammagrafia ti-
roidea con tiroides de morfologia normal, con disminucién de la
captacion, Rx rodillas nicleos de osificacién normales; con el
diagnéstico de Hipotiroidismo congénito primario se inicia trata-
miento con tiroxina. El padre padecia también un hipotiroidismo
congénito. Al afio de vida presenta lesiones maculo-papulosas,
violdceas de consistencia dura en pierna izda, costado derecho y
zona lumbar izda, se realiza biopsia de una de ellas con el resul-
tado de osteoma cutis. Se realiza el estudio de PTH, calcio y f6s-
foro diagnosrticdindose un Pseudohipoparatiroidismo 1la,
inicidndose tratamiento con carbonato cdlcico y rocaltrol. La
nifia presentaba un fenotipo de Osteodisplasia hereditaria de Al-
bright (OHA) con obesidad y facies tosca. Caso n’ 2: Hermana
pequeiia de la anterior, diagnosticada de hipotiroidismo congéni-
to con gammagrafia tiroidea normal, Rx rodillas normal, inicia
tratamiento con tiroxina, a los 15 dias de vida masa endurecida
en cara, se biopsia con el resultado de osteoma cutis; como su
hermana se diagnostica un Pseudoparatiroidismo tipo 1* con fe-
notipo de Osteodisplasia hereditaria de Albright (OHA). La ma-
dre padece un Pseudopseudohipoparatiroidismo.
Discusion. Nuestras pacientes presentaban un fenotipo tipico de
osteodisplasia hereditaria de Albright (OHA) con talla baja, fa-
cies tosca y obesidad, asociado a calcificaciones subcutdneas,
pero de momento no se encontraron las manifestaciones 6seas
caracteristicas.
Bibliografia
Kotller ML, Linglart A, Carel JC. Albright hereditary osteodys-
trophy. Orphanet encyclopedia. 2004.
Goeteyn V, De Potter CR, Naeyaert JM. Osteoma cutis in pseu-
dohypoparathyroidism. Dermatology. 1999;198:209-11.
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21. DERMATOSIS NEONATALES EN HIJOS
DE INMIGRANTES NACIDOS EN EL HOSPITAL
GENERAL UNIVERSITARIO DE ALICANTE

A. Lucas, L. Betlloch, M.T. Martinez?, M. Pérez-Crespo,
J. Mataix, L. Belinch6n, M.P. Albares y P. Ofiate?

Servicios de Dermatologia y “Pediatria. Hospital General
Universitario de Alicante. Espaiia.

Introduccion. En los dltimos afios el nimero de nacimientos se
ha incrementado en nuestra drea, principalmente debido al
aumento de poblacién inmigrante. Existen ciertas dermatosis
neonatales, tanto fisioldgicas como patoldgicas, que podrian dar-
se con mayor o menor frecuencia en hijos de inmigrantes (HI).
Existen varios estudios epidemioldgicos sobre la piel del recién
nacido en otras poblaciones, pero en nuestro 4mbito son escasos.
En el curso de un estudio que estamos realizando sobre las carac-
teristicas de la piel del neonato, nos hemos planteado un andlisis
del subgrupo de recién nacidos hijos de inmigrantes.

Objetivo. Describir la frecuencia y las caracteristicas de las dis-
tintas manifestaciones cutdneas en los neonatos hijos de inmi-
grantes.

Ambito de estudio. Hospital General Universitario de Alicante.
Material y métodos. Durante el afio 2000, se ha estudiado una
muestra representativa de los recién nacidos a término en el
HGUA. Se han recogido datos epidemioldgicos, de historia clini-
ca (antecedentes patoldgicos maternos y antecedentes obstétricos)
y de exploracién dermatoldgica, en las primeras 48 horas de vida.
Las principales variables dermatolégicas recogidas fueron: color
de piel, dermatosis transitorias, marcas de nacimiento, eritema
toxico y lesiones yatrégenas. Se han considerado como HI aque-
llos cuyo padre, madre o ambos, hubieran nacido en un pafs dife-
rente a la Unién Europea o de Estados con un producto nacional
bruto per cdpita superior al de Espaifia, y como no inmigrantes
(NI) al resto. Se han comparado los datos de los HI y los NI.
Resultados. De una muestra de 327 neonatos, 76 (23 %) fueron
HI. De 60 (78,9 %), los dos padres eran inmigrantes, y del resto
s6lo uno. Los paises de procedencia paternos mds frecuentes fue-
ron los latinoamericanos: Ecuador 13 (17,1 %) y Colombia 6
(7,8 %). No existen diferencias en la edad materna ni en los ante-
cedentes patoldgicos maternos entre HI y NI. Entre los antece-
dentes obstétricos, se ha observado que es mds frecuente en
madres NI el habito tabaquico, (17,6 %, frente a 6,6 % en HI), la
fecundacion in vitro (3,8 % frente a 1,3 %) y la amniocentesis
(8,8 % frente a 1,3 %). En madres de HI se habian producido mds
abortos espontdneos previos (35,5 % frente a 22 % en NI), mayor
positividad para estreptococo (39,5 % frente a 20,4 %) y mayor
utilizacién de antibidticos durante el parto (57,9 % frente a
45,6 %). El tipo de parto y la utilizacién de anestesia durante el
mismo, fueron similares en ambos grupos. No hay diferencias en
el nimero de neonatos que requieren ingreso hospitalario. La ex-
ploracién dermatolégica, aporta los siguientes resultados: En los
HI, 26 (34,2 %) eran blancos, 23 (30 %) indioamericanos, 13
(17,1 %) arabes, 12 (15,7 %) negros y 2 (2,6 %) orientales. Las
principales diferencias estadisticamente significativas (p < 0,05)
entre HI y NI, las encontramos en la mayor presencia en HI de
dreas de hiperpigmentacién (55,3 % frente a 9,6 %), mancha
mongdlica (40,8 % frente a 11,6), y manchas café con leche
(7,9 % frente a 1,2 %). Existe también una tendencia a presentar
mds ictericia, aunque no es significativa (31,6 % frente a 20,8 %).
Las lesiones yatrdgenas se dan por igual en los dos grupos.
Conclusiones. El mayor porcentaje de HI, son hijos de latino-
americanos, como reflejo de la poblacién inmigrante. Los ante-
cedentes patolgicos maternos y los datos de asistencia al parto,
no presentan diferencias significativas entre HI y NI, pero si que
se han observado algunas diferencias en ciertos datos obstétricos.
En cuanto a la exploracién dermatoldgica, destaca la mayor pre-
sencia en HI de dreas de hiperpigmentacién, mancha mongdlica
y manchas café con leche.

22. SINDROME UNA-PATELA

L. Martinez Casimiro, V. Zaragoza Ninet, E. Roche Gamén,
J. Lépez Dévia, 1. Febrer Bosch y V. Alegre de Miquel

Consorcio Hospital General Universitario. Valencia. Esparia.

Introduccion. La hiponiquia y anoniquia congénita son malfor-
maciones raras que pueden formar parte de sindromes como el
sidrome ufia-patela, displasias ectodérmicas y braquiodactilias, o
puede ocurrir como un hecho aislado. Las hiponiquias y anoni-
quias congénitas estan frecuentemente acompafiadas por altera-
ciones esqueléticas subyacentes. Presentamos el caso de un varén
de cinco meses. Le realizamos un exdmen fisico, le preguntamos
acerca de familiares afectos, le realizamos una exploracion oftal-
moldgica, analiticas de sangre y orina, una serie dsea y ecogra-
fias renales.
Caso clinico. Encontramos displasia de las ufias de los tres pri-
meros de dos de ambas manos y presentaba una marcha andmala.
Su padre, hermana y abuelo tenian también diversas uilas de las
manos afectas junto con hipoplasia de rétula. En la serie 6sea
encontramos cuernos iliacos posteriores. El resto de exploracio-
nes fueron normales. El sindrome ufia-patela es un transtorno de
herencia autosémica dominante que afecta a las ufias, sistema
esquelético, rifiones y ojos. Tiene una tetrada clinica caracteristi-
ca incluyendo displasia de las ufias de los dedos de las manos,
hipoplasia o ausencia de rétula (no se puede apreciar en las ra-
diografias hasta los 3 afios de edad), dislocacién de la cabeza del
radio y cuernos iliacos posteriores. Se han encontrado mutacio-
nes en un factor de transcripcion (LMX1B), requerido para el
desarrollo normal de las estructuras dorsales del miembro, de la
membrana basal del glomérulo, el segmento anterior del ojo, y
de las neuronas dopaminérgicas y serotoninérgicas. El diagnésti-
co de este sindrome es importante por la cojera degenerativa y la
posibilidad de desarrollo de fallo renal de estos pacientes.
Bibliografia
1. Seitz CS, Hamm H. Congenital brachydactyly and nail hypo-
plasia: clue to bone-dependent nail formation. Br J Dermatol.
2005;152(6):1339-42.
2. Schulz-Butulis BA, Welch MD, Norton SA. Nail-patella syn-
drome. J] Am Acad Dermatol. 2003;49(6):1086-7.

23. DISPLASIA ECTODERMICA HIPOHIDROTICA
J.C. Pascual y J. Matarredona

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Elche.
Alicante.

Introduccion. Las displasias ectodérmicas son un grupo de enfer-
medades hereditarias caracterizadas por defectos congénitos de
una o mds de las estructuras ectodérmicas: pelo, ufias, dientes y
glandulas sudoriparas. Son un grupo de mas de 170 sindromes
clinicos distintos. La displasia ectodérmica hipohidrética ligada
a X es la forma mas frecuente de displasia ectodérmica.

Caso clinico. Nifia de 5 afios que consulta por lesiones eritema-
tosas, descamativas y pruriginosas en el tronco y los miembros.
Estas lesiones habian estado presentes por 3 meses y previamen-
te habia sufrido brotes repetidos de lesiones similares. Se diag-
nostico clinicamente de dermatitis atdpica. En sus antecedentes
personales destacaba una sudacién disminuida ante el ejercicio
fisico y los ambientes calientes con un patrén parcheado, ade-
mds de una intolerancia al calor y anomalias en la denticién con-
sistentes en denticion retardada, ausencia de dientes, dientes
separados y dientes de forma cénica. Su pelo en el cuero cabe-
lludo era escaso, fino y claro. Ademds presentaba multiples
péapulas milia-like en la espalda y los brazos. Sus ufias eran nor-
males. Su madre y su abuela materna referfan sudacién dismi-
nuida y pelo escaso y fino. Los hallazgos clinicos sugieren el
diagnéstico de displasia ectodérmica hipohidrética. Se realizd
un examen sanguineo completo que incluia inmunoglobulinas
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que no demostré hallazgos relevantes. El estudio genético estd
pendiente de resultado.
Discusion. La displasia ectodérmica hipohidrética ligada a X es
la forma mas frecuente de displasia ectodérmica y esta causada
por la mutacidn en el gen que codifica la ectodisplasina-A. Tam-
bién existen una forma autosémica recesiva y otra autosémica
dominante. La displasia ectodérmica hipohidrética autosémica
recesiva es clinicamente idéntica a la ligada a cromosoma X. Las
anormalidades dentarias varfan desde ausencia completa de dien-
tes a dientes separados y de forma anormal. La denticién estd
retardada y los dientes tienden a ser pequefios y con forma céni-
ca. El cabello es escaso, fino y claro. La sudacién estd disminui-
da debido a la escasez o ausencia de glandulas ecrinas. La
capacidad de termorregulacién es inadecuada y pueden ocurrir
episodios de hipertemia con el ejercicio y los ambientes calien-
tes. E1 25 % de las mujeres heterozigotas presentan intolerancia
al calor y la mitad sudacién reducida. La piel es fina, suave y
seca. Hiperpigmentacién y finas arrugas periorbitarias son un ha-
llazgo caracteristico. El eccema es comtin y es mds llamativo en
pliegues. Pueden encontrarse pequeflas papulas milia-like en la
cara. La morfologfa de la cara es caracteristica con frente amplia,
nariz en silla de montar y labios evertidos. Es posible realizar
diagnéstico genético de esta enfermedad. El tratamiento es mul-
tidisciplinar. La prevencion de la hipertermia es critica.
Bibliografia
1. Kere J, Srivastava AK, Montonen O, Zonana J, et al. X-linked
anhidrotic (hypohidrotic) ectodermal dysplasia is caused by
mutation in a novel transmembrane protein. Nat Genet.
1996;13:409-16.
2. Clarke A, Phillips DI, Brown R, et al. Clinical aspects of
X-linked hypohidrotic ectodermal dysplasia. Arch Dis Child.
1987;62:989-96.

24. FACOMATOSIS PIGMENTOVASCULAR
R. Ramén, N. Pastor, 1. Betlloch, J. Mataix, A. Lucas y M. Pérez
Seccion de Dermatologia. Hospital General Alicante. Espaiia.

Fundamento. La facomatosis pigmento vascular se caracteriza
por la presencia de lesiones vasculares y melanociticas, asocia-
das en ocasiones a defectos de varios drganos, especialmente los
ojos y el sistema nervioso central.
Caso clinico. Presentamos el caso de una paciente de 1 mes, hija
de padres no consanguineos, que presenta asociacién de lesion
vascular (gran nevus flameus que afecta cara) y una lesion pig-
mentaria extensa (manchas mongélicas). No habia hiperplasia de
ninguna parte del cuerpo. La exploracién oftalmolégica fue nor-
mal. La RMN estd pendiente de realizacion. La analitica sangui-
nea y ecografias resultaron normales.
Discusion. La facomatosis pigmentovascular es una entidad que
asocia una lesion vascular (nevus flameus o cutis marmorata te-
langienctdsica congénita)y una lesién pigmentaria (nevus pig-
mentoso, verrucoso, spilus, anémico, mancha mongdlica, nevus
de Ota o Ito) y que pueden o no presentar alteraciones sistémicas
asociadas. Inicialmente formaba parte de otros sindromes (Sturge-
Weber, Klippel-Trenaunay), pero actualmente se le considera
una entidad separada. La clasificaciéon mds empleada ha sido la
que las dividia en 5 categorias dependiendo de las lesiones der-
matoldégicas que presenten, y subclasificadas segiin la presencia
o ausencia de afectacion sistémica. En el afio 2005 Happle pro-
pone una clasificacion mas sencilla en 3 categorias: Cesioflamea
(nevus flameus y melanocitosis dérmica), spilovascularis (nevus
flameus y nevus spilus) y cesiomarmorata (cutis marmorata te-
langiectdsica congénita y melanocitosis dérmica).
Bibliografia
1. Happle R. Phacomatosis pigmentovascularis revisited and re-
classified. Arch Dermatol. 2005;141(3):385-8. Review.

2. Torrelo A, Zambrano A. Happel R Cutis marmorata telangiec-
tatica congenita and extensive mongolian spots: type 5 phaco-
matosis pigmentovascularis. Br J Dermatol. 2003;148(2):
342-5.

25. HOYUELOS CUTANEOS BILATERALES
CONGENITOS A NIVEL DE HOMBROS, CODOS,
MUNECAS, RODILLAS Y TOBILLOS

C. Pereda Carrasco, V. Lopez Castillo, N. Marti Fajardo,
L. Calduch Rodriguez, I. Molina Gallardo, M.I. Pinazo Canales,
M.D. Ramén Quiles y E. Jordd Cuevas

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico de Valencia. Esparia.

Introduccion. Los hoyuelos cutdneos son depresiones cutdneas
profundas que se observan con relativa frecuencia a nivel de las
mejillas y de la barbilla pero de manera muy infrecuente a nivel
articular.
Caso clinico. Nifia de 3 meses que presentaba a nivel de las ar-
ticulaciones de los hombros, los codos, las muifiecas, las rodillas
y los tobillos, hoyuelos congénitos de forma bilateral. La explo-
racion fisica fue anodina. Se solicité un cariotipo cuyo resultado
fue 46XX y ecografias: transfontanelar, de médula espinal, de
pelvis y abdominal siendo normales.
Discusion. Estos hoyuelos cutdneos suelen aparecer sobre pro-
minencias dseas, posiblemente por la presiéon que padecen los
tejidos al estar comprimidos entre el hueso y la pared uterina,
aunque, algunos autores han sugerido, también, la posibilidad de
una herencia autosémica dominante con penetrancia variable.
Este hallazgo ha sido descrito asociado a distintos procesos como
son sindromes malformativos congénitos, infecciones (rubeola
congénita), trastornos metaboélicos (hipofosfatasia) y traumatis-
mos (amniocentesis) pero también a pacientes sanos. Describi-
mos el caso de una paciente sana con hoyuelos congénitos
bilaterales multiples; en la bibliografia consultada s6lo hemos
hallado afectacion bilateral de los hombros o de las mejillas en
los pacientes sanos.
Bibliografia
1. Spencer JM, Schneiderman PI, Grossman ME. Bilateral skin
dimples on the shoulders. Pediatr Dermatol. 10(1):16-8.
2. Samlaska C. Congenital supraspinous fossae. J Am Acad Der-
matol. 1991;25(6 Part 1):1078-9.

26. POLIDACTILIA POSTAXIAL TIPO B. )
PRESENTACION DE TRES CASOS Y REVISION
DE LA LITERATURA

M. Blanes Martinez?, I. Betlloch MasP y A. Lucas CostaP

aUnidad de Dermatologia. Hospital Marina Baixa. Villajoyosa.
Alicante. bServicio de Dermatologia. Hospital General de Alicante.
Esparia.

Presentacion. Comunicacion oral.

Introduccion. La polidactilia postaxial (PPA) consiste en la pre-
sencia total o parcial de uno o mas dedos extra en localizacion.
ulnar o fibular. En la PPA tipo A el dedo supranumerario esta to-
talmente desarrollado y articula con el quinto o con un metacar-
po/metatarso adicional, mientras que es rudimentario en la PPA
tipo B, en la cual se presenta como un fibroma péndulo en la
mano. Aunque se trata de una alteracion frecuente, a menudo la
PPA-B no es remitida al dermatdélogo, de manera que la propia
entidad y sus asociaciones, aunque infrecuentes, no son bien co-
nocidas.

Caso clinico. Presentamos tres pacientes con PPA tipo B. Las
lesiones habian sido detectadas desde el nacimiento, apareciendo
como papulas o ndédulos pediculados del color de la piel normal
en la cara lateral del quinto dedo de la mano, y en dos casos se
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observaba ademads una ufia vestigial. En ninguno de los nifios
examinados la alteracién fue bilateral. Los nifios estaban sanos y
no presentaban ninguna anomalia adicional. En los tres casos, se
realizaron radiografias para descartar la presencia de hueso en el
dedo supranumerario y/o la conexién con el quinto metacarpo.
En dos pacientes se realiz6 una ecografia abdominal que no mos-
tré alteraciones. Durante el seguimiento realizado el crecimiento,
asi como el desarrollo psicomotor ha sido normal en todos los
casos. El dedo supranumerario fue extirpado quirirgicamente en
los tres pacientes.
Discusion. La PPA aislada generalmente se hereda como un ras-
go autosémico dominante con expresién variable. Se ha comuni-
cado la presencia de PPA-B en uno de cada 531 nacidos vivos,
pero la prevalencia exacta es dificil de determinar. La PPA-B
suele aparecer como una malformacién aislada, pero en el 6,6 %
de los casos se acompaiia de otras anomalias tales como retraso
mental, dismorfias craneofaciales o retraso del crecimiento. Asi
mismo se ha comunicado la asociacién con hipospadas, hidroure-
teronefrosis y neurofibromatosis tipo 1. No hemos observado
ninguna de estas anomalias en nuestros tres pacientes.

Bibliografia

1. Watson BT, Hennrikus WL. Postaxial type-B polydactyly.
Prevalence and treatment. J Bone Joint Surg Am. 1997;79:
65-8.

2. Fryns JP, Lagae L, Rizzo WB. Pre- and postnatal growth retar-
dation, scaling skin, moderate mental retardation and quadris-
pasticity, hypospadias grade 2 and hydro-uretero nephrosis,
postaxial polydactyly. A distinct MCA/MR syndrome? Clin
Dysmorphol. 1998;7:275-7.

27. SIGNO DEL COLLAR DE PELO EN APLASIA
CUTIS

D. Martinez-Sanchez, A. Herndndez-Nuiiez, R. Mifiano,
A. Romero, T. Sanz, J.M. Borbujo

Servicio de Dermatologia. Hospital de Fuenlabrada. Esparia.

Caso clinico. Nifia de 7 dias remitida para valoracion de lesiones
localizadas en cuero cabelludo desde el nacimiento. Nacida de
parto eutdcico tras gestacion normal. A la exploracion se aprecia-
ban en zona parietal derecha tres placas alopécicas rodeadas de
un anillo de pelo mds largo, grueso y oscuro. El estudio ecografi-
co trasfontanelar no mostré alteraciones ventriculares ni de otras
estructuras internas, 6seas ni de partes blandas.
Discusion. La aplasia cutis congénita es un trastorno infrecuente
en el cual la piel estd ausente o es cicatrizal, representado una
interrupcién del desarrollo intrauterino como forma frustrada de
defectos del tubo neural. El signo del collar de pelo consiste en
un anillo de pelo largo y oscuro alrededor de una lesién de cuero
cabelludo. Se observa en nédulos congénitos del cuero cabellu-
do, siendo un marcador relativamente especifico de la presencia
de tejido neural ectdpico, y en casos de aplasia cutis membrano-
sa. Es importante la identificacién de los casos de tejido neural
ectdpico para su adecuado manejo. Se presenta un caso del signo
del collar de pelo en aplasia cutis membranosa y un algoritmo de
actuacion ante la asociacién de una lesién del cuero cabelludo
con un collar de pelo.

Bibliografia

1. Heterotropic brain tissue presenting as bald cysts with a collar
of hypertrophic hair: the ‘hair collar’ sign. Commens C, Ro-
gers M, Kan A. Arch Dermatol. 1989;1253-6.

2. Membranous aplasia cutis’ with hair collars: congenital ab-
sence of skin or neuroectodermal defects? Drolet B, Prendivi-
lle J, Golden J, et al. Arch Dermatol. 1995;1427-31.
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28. SfNDROME DE SETLEIS Y DISPLASIA FACIAL
FOCAL DERMICA. DESCRIPCION DE UN CASO

E. Samaniego Gonzélez, T. Martin Gonzélez, J. del Boz
Gonzélez y A. Vera Casano

H.G.U. Carlos Haya de Mdlaga. Esparia.

Introduccion. El Sindrome de Setleis es una rara enfermedad de
herencia autosomico recesiva descrita por Setleis en 1963 en cin-
co nifios de Puerto Rico. Estos presentaban unas caracteristicas
depresiones simétricas bilaterales en ambas sienes de aspecto
cicatrizal. A ello también se asociaban principalmente: facies
leonina, anormalidades en las pestafias, cejas y parpados, aplana-
miento del puente nasal con punta prominente y linea de implan-
tacion del pelo baja. Sin embargo, no se relacioné con defectos
del crecimiento o desarrollo.
Caso clinico. Nifia de 7 afios que presenta desde el nacimiento
placas ovaladas de aspecto atréfico y cicatrizal en ambas regio-
nes malares; dos en el lado derecho y uno en el izquierdo. Asi-
mismo se observa una hemihipertrofia derecha de la cara. Otros
acontecimientos de interés durante la evolucion fueron displasia
acetabular de la cadera y un angioma infantil de la espalda. Ac-
tualmente la paciente ha mejorado notablemente de su asimetria
facial, mientras que las placas atréficas permanecen sin cam-
bios.
Discusion. La displasia facial focal dérmica es un término descri-
to para referirse dentro del Sindrome de Setleis a los defectos de
tipo aplasia de piel en las zonas caracteristicas descritas. Sin em-
bargo, pueden afectarse otras regiones de la cara y parece tener
un patrén de herencia autosémico dominanate por lo que se dis-
cute que represente el mismo desorden.
Bibliografia
1. Ward KA, Moss C. Evidence for genetic homogeneity of Set-
leis’ syndrome and focal facial dermal dysplasia. Br J Derma-
tol. 1994;130(5):645-9.
2. Jason J Rosemberg, Beth A, Prolet MD What syndrome is
this? Pediatric Dermatology. 2004;2(1):82-3.

29. HEMATOPOYESIS DERMICA NEONATAL

G. Aparicio, B. Ferrer?, P. Bassas, C. Heras, D. Bodet, J. Mollet,
R. Bartralot, V. Garcia-Patos.

Servicio de Dermatologia y “Anatomia-Patolégica. Hospital
Universitari Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion. La hematopoyesis es un proceso que ocurre en la
piel durante la vida embrionaria. Sin embargo, de forma infre-
cuente, se ha descrito en neonatos como consecuencia de una
infeccidn intrauterina (toxoplasma, rubéola, citomegalovirus,
herpes virus, coxsachie) o discrasias sanguineas.

Caso clinico. Un varén recién nacido ingresé por sospecha de
una cardiopatia congénita. Correspondia a una 3? gestacidn, de
curso normal, salvo por el hallazgo en la ecograffa del 2° y 3.¢r
trimestre de una cardiopatia. El niflo presentaba un buen estado
general y un fenotipo peculiar, con hendiduras palpebrales pe-
quefias, pabellones auriculares de implantacion baja, edema fa-
cial y nucal, junto con critorquidia, anema y plaquetopenia,
confirmandose ademds la existencia de la cardiopatia. A la ex-
ploracién cutdnea llamaba la atencién la presencia de placas vio-
l4ceas infiltradas bien delimitadas en la cara anterior de la pierna
derecha, parpados e ingles. La biopsia cutdnea puso de manifies-
to un infiltrado polimorfo de disposicién perivascular, y las técni-
cas de inmunohistoquimica (esterasas, mieloperoxidasa y
Mac-387) demostraron el origen mieloide y eritroide de estas cé-
lulas. El estudio genético confirmé la presencia de una mutacién
en el gen PTPN11, asociada al sindrome de Noonan.

Discusion. La hematopoyesis dérmica es un proceso infrecuente,
con una clinica variable. Se han descrito lesiones solitarias o
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multiples, en forma de papulas, nédulos, placas, dlceras y ampo-

llas. Nos ha parecido interesante presentar este caso de hemato-

poyesis dérmica asociado a anemia y plaquetopenia en un

neonato con sindrome de Noonan.

Blbllograf’ ia

. Bowden JB, Hebert AA, Rapini RP. Dermal hematopoiesi in

neonatos: report of five cases. ] Am Acad Dermatol. 1989;20:
1104-10.

2. Patel BN, Su WPD, Perniciaro C, Gertz MA. Cutaneous extra-
medullary hematopoiesis. ] Am Acad Dermatol. 1995;32:
805-7.

30. HALLAZGOS DERMATOSCOPICOS DEL
ANGIOQUERATOMA SOLITARIO EN LA INFANCIA

P. Zaballos, J. Rodero, L. Pastor, J.M. Vives, E. Salsench,
S. Puig? y J. Malvehy®

Servicio de Dermatologia. Hospital de Sant Pau i Santa Tecla.
Tarragona. bServicio de Dermatologia. Hospital Clinic
de Barcelona. Barcelona.

Fundamento. El angioqueratoma solitario es una lesion vascular
benigna que se manifiesta clinicamente en forma de pédpulas o
placas eritemato-violdceas queratdsicas y que se caracteriza por
presentar, desde el punto de vista histoldgico, ectasias vasculares
superficiales y acantosis y/o hiperqueratosis. Desde el punto de
vista clinico, su diagndstico diferencial es amplio e incluye el
melanoma.
Material y métodos. Reunioén de una serie de angioqueratomas
solitarios en la infancia y adolescencia. Andlisis de los para-
metros y patrones dermatoscdpicos caracteristicos de estos
tumores.
Resultados. Se han encontrado 6 pardmetros dermatoscépicos
presentes en la mayoria de los angioqueratomas solitarios (lagu-
nas oscuras, lagunas rojas, velo blanquecino, eritema, eritema
periférico y costras hemorrigicas); siendo el patrén «lagunas os-
curas y velo blanquecino», caracteristico de estos tumores.
Discusion. La dermatoscopia es una técnica diagndstica no inva-
siva que permite mejorar la precision diagndstica de los angio-
queratomas solitarios, permitiendo la diferenciacién con otros
tumores, como el melanoma.
Bibliografia
1. Malvehy J, Puig S. Principles of dermoscopy. Barcelona:
CEGE; 2002.
2. Wolf IH. Dermoscopic diagnosis of vascular lesions. Clin
Dermatol. 2002;20:273-5.

31. ANGIOMAS EN PENACHO CONGENITOS
REGRESIVOS

D. Barco, E. Baselga y A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
Barcelona. Esparia.

Introduccion. El angioma en penacho (AEP) es un tumor vascu-
lar benigno compuesto por 16bulos de células endoteliales que se
distribuyen en perdigonada y con células fusiformes que empu-
jan las luces vasculares. Inmunohistolégicamente no marcan con
GLUT-1. Clinicamente aparece como mdculas, placas mal deli-
mitadas o nddulos eritemato-violdceos. La mayoria son adquiri-
dos, y tienen tendencia a persistir y aumentar de tamafio con el
tiempo, pudiéndose complicar con una coagulopatia por consu-
mo (fenémeno de Kasabach-Merritt). Se han descrito casos con-
génitos que, a diferencia de los adquiridos, tienen tendencia a
desaparecer total o parcialmente durante los primeros afos de
vida. Presentamos dos casos de angiomas en penacho congénitos
con una regresion parcial o completa.

Casos clinicos. Caso 1: Varén de 1 mes de edad que presenta
desde el nacimiento una placa violdcea de 5 cm de didmetro, no
caliente, pulsétil ni dolorosa al tacto, con superficie en piel de
naranja y cubierta de lanugo en el brazo derecho. La biopsia cu-
tdnea mostré una tumoraciéon GLUT-1 negativa, con caracteristi-
cas de angioma en penacho. Al afio de edad del paciente lesion
habia desaparecido parcialmente. Caso 2: Varén que presenta al
nacer un nédulo eritematoso de 2 cm de didmetro en antebrazo
derecho. El estudio histolégico mostré hallazgos caracteristicos
de angioma en penacho, siendo GLUT-1 negativo. Al afio de
edad la lesion habia desaparecido completamente.
Discusion. Los angiomas en penacho congénitos tienen tenden-
cia a la regresion espontdnea parcial o completa, un hecho que no
se observa en los casos adquiridos. Por ello recomendamos una
actitud expectante ante angiomas en penacho presentes al nacer o
de aparicién temprana.
Blblmgraf’ ia
1. Browning J, Frieden I, Baselga E, WagnerA Metry D. Con-
genital, self-regressing tufted angioma. Arch Dermatol.
2006;142(6):749-51.
2. Enjolras O, Picar A, Soupre V. Hemangiomes congenitaux et
autre tumeurs vasculaires infantiles rares. Ann Chir Plast Es-
thet. 2006;51(4-5):339-46.

32. HEMANGIOMAS ABORTIVOS: EVIDENCIA
IMMUNOHISTOQUIMICA DE QUE REPRESENTAN
VERDADEROS ANGIOMAS

X. Garcia-Navarro?, F. Corella?,, A. Ribeb, A. Alomar®
y E. Baselga?

Departamento de “Dermatologia y *Patologia. Hospital de la Santa
Creu i Sant Pau. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. Los hemangiomas de la infancia son los tumores
vasculares benignos mds frecuentes de la infancia y habitualmen-
te aparecen en las primeras semanas de vida, presentan un perio-
do de crecimiento rdpido seguido de un periodo de lenta
involucidén. Un tercio de los hemangiomas infantiles estdn ya
presentes al nacimiento como una lesion precursora la cual tipi-
camente empieza a proliferar en las primeras semanas de vida.
Nosotros hemos observado que hay algunos recién nacidos que
presentan lesiones vasculares al nacer que inicialmente parecen
ser lesiones precursoras o lesiones que parecen malformaciones
capilares y que o bien no proliferan o bien muestran un patrén
limitado de crecimiento. Los hemangiomas de la infancia como
otros tumores vasculares, incluidos los hemangiomas congéni-
tos, expresan la proteina transportadora de glucosa 1 (GLUT-1)
en las células endoteliales.

Casos clinicos. Presentamos 16 pacientes con lesiones clinica-
mente compatibles con «angiomas abortivos», en cuatro de los
cuales se realizé una biopsia que mostrd positividad para la tin-
ciéon GLUT-1 apoyando la hipétesis de que estas lesiones repre-
sentan verdaderos hemangiomas infantiles. En 5 pacientes estas
lesiones coexistian con hemangiomas cldsicos de la infancia en
otras localizaciones o mostraban algin grado de proliferacién li-
mitado a algunas pdpulas en la superficie de las lesiones.
Discusion. Las lesiones precursoras se encuentran en un tercio de
los recién nacidos con hemangiomas infantiles. Estas lesiones
precursoras varian en morfologia pero tienen una serie de patro-
nes caracteristicos. Estas incluyen maculas o placas discretamen-
te eritematosas o rosadas (malformacién pseudocapilar), dreas de
telangiectasias localizadas, dreas de vasoconstriccién blanqueci-
nas, placas violdceas que parecen equimosis o menos frecuente-
mente dreas de ulceracién. Algunas veces podemos ver lesiones
precursoras que nunca desarrollan una fase de crecimiento. No
estd claro la naturaleza exacta de estas lesiones «precursor-like»
que nunca proliferan. Nosotros demostramos que representan, en
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vista la positividad para GLUT-1, verdaderos hemangiomas de la

infancia con un ciclo de crecimiento «abortado» o «detenido».

Bibliografia
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33. HEMANGIOMAS MEDIASTINICOS
PARAVERTEBRALES

A. Herndndez, A. Torrelo y A. Zambrano

Servicio de Dermatologia. Hospital del Nifio Jesiis. Madrid.
Esparia.

Introduccion. Los hemangiomas infantiles cutdneos pueden aso-
ciarse a hemangiomas internos o bien continuarse con grandes
masas hemangiomatosas invasivas.

Casos clinicos. Caso 1: Un vardn presentaba desde poco después
del nacimiento una gran masa tuberosa en cara y cuello. El estu-
dio mediante RM craneal no detecté anomalias, pero la RM cér-
vico-tordcica reveld la existencia de una gran masa que se
extendia hasta el mediastino posterior junto a los cuerpos verte-
brales cervicales, penetrando hacia el canal medular a través de
los agujeros de conjuncidn. El paciente no presentaba ninguna
clinica neurolégica. Se instauré tratamiento con corticoides ora-
les, con estabilizacion del crecimiento de la lesion, pero con es-
casa regresion de la misma. Dos afios después, el paciente no
muestra sintomatologia neuroldgica y las proliferaciones faciales
y mediastinicas han experimentado regresion parcial. Caso 2:
Una nifia presentaba, desde poco después de nacer, una masa tu-
berosa que ocupaba la nariz y surco nasogeniano derechos. El
estudio mediante RM craneo-cérvico-tordcica mostré la existen-
cia de una gran masa mediastinica cervical posterior paraverte-
bral, con leve compromiso de los agujeros de conjuncién. No
presentaba sintomatologia neuroldgica alguna. El tratamiento
con corticoides orales indujo regresién de la lesidn facial y la
cervical. Pasados 18 meses, la paciente no muestra sintomas y
ambas lesiones muestran una avanzada regresion.

Discusion. Los hemangiomas faciales pueden, ocasionalmente,
mostrar afectacién paravertebral e incluso compromiso del canal
medular. Esta situacion puede ser preocupante, bien por la posi-
bilidad de compresion medular o de sangrado al canal medular.

34. LINFOMA LINFOBLASTICO EN UNA NINA
DE 7 ANOS

C. Abellaneda Ferndndez, A. Vicente Villa, M. Hortala,
M. Suiiol Capella?, A. Parareda Sallés®, J. Mora Grauperab,
O. Cruz Martinez? y M.A. Gonzalez-Ensefat

Seccion de Dermatologia, “Anatomia Patolégica y *Oncologia.
Hospital Sant Joan de Déu. Universidad de Barcelona. Espaiia.

Introduccion. Aunque los linfomas son el segundo tumor mds
frecuente en la infancia, el linfoma linfobldstico es extremada-
mente raro. El linfoma linfobldstico suele afectar a nifios con
presentacion inicialmente cutdnea (drea de cabeza y cuello) o en
los ganglios linféticos. Es un tumor agresivo, excepto en los ca-
sos de afectacion exclusiva cutdnea, que se debe tratar siempre
bajo protocolos hematoldgicos.

Caso clinico. Nifia de 7 afios sin antecedentes médicos de inte-
rés. Antecedente de traumatismo frontoparietal hacia 3 meses a
raiz del cudl la familia detecté una lesién de aspecto contusifor-
me con signos inflamatorios, sin fiebre ni otra sintomatologia

acompaiante. La lesién experimentd un crecimiento progresivo,
hecho que motivé la consulta a un facultativo. Con la sospecha
clinica de hematoma sobreinfectado se le realizé un desbrida-
miento quirdrgico asociando antibidticoterapia sistémica. La
evolucidn posterior fue térpida con un crecimiento tumoral de la
lesion. Se le realiz6 una ecografia de partes blandas que demos-
tré la presencia de una formacion heterogenia con dreas de hipo-
densidad y abundante vascularizacién sugestiva de granuloma,
proceso proliferativo o angiomatoso. Fue derivada a dermatolo-
gia. A la exploracion se observaba un lesién tumoral de 6,5 cm
en la zona frontoparietal dura y dolorosa al tacto, no supurativa y
con alopecia parcial. No se palpaban adenopatias. Resto de ex-
ploracién fisica normal. Con la sospecha diagnéstica de lesién
tumoral se le realizé una biopsia. El estudio anatomopatolégico
con H-E mostré una infiltracién difusa en dermis y hipodermis
por células de estirpe linfoide con preservacion de la epidermis y
presencia de zona Grenz. La inmunohistoquimica confirmé el
diagnéstico de linfoma linfoblastico de estirpe T con positividad
para tdT, CD10, CD79a y PAXS5. El estudio de extensién fue ne-
gativo. La paciente recibi6 tratamiento quimioterdpico. Seis me-
ses después la paciente estd en remisién de su enfermedad.
Discusion. Aunque el linfoma linfobldstico es un tumor infre-
cuente, debido a que se presenta con més frecuencia en la infan-
cia hay que pensar en esta posibilidad diagnéstica especialmente
en lesiones atipicas que abarcan el drea de cabeza y cuello.
Bibliografia
1. Kahwash SB, Qualman SJ. Cutaneous Lymphoblastic lym-
phoma in children: report of six cases with precursor Beell li-
neage. Pediatr Dev Pathol. 2002;5(1):45-53.

35. NEUROFIBROMATOSIS SEGMENTARIA
CON NODULOS DE LISCH

A. Hernandez-Nuiiez, D. Martinez, S. Cordoba, E. Castaio,
D. Arias y J. Borbujo

Servicio de Dermatologia. Hospital de Fuenlabrada. Madrid.
Esparia.

Introduccion. La neurofibromatosis (NF) segmentaria se pre-
senta en aquellos individuos con alteraciones tipicas de NF-1
limitadas a un drea del cuerpo. Se postula que aparece como con-
secuencia de una mutacién post-concepcion en el gen de la NF-1
que darfa lugar a un mosaicismo somdtico. La NF segmentaria es
menos frecuente que la NF-1 (fenotipo generalizado), aunque
existen varias series importantes en la literatura'-2. La existencia
de nédulos de Lisch en la NF segmentaria es muy infrecuente.
Presentamos un caso con esta asociacion.
Caso clinico. Nifia de 14 afios de edad con antecedentes de
sincopes, en cuyo estudio se hallaron nédulos de Lisch en am-
bos ojos. Los padres referfan la existencia desde la infancia
precoz de mdaculas pigmentadas en tronco y brazo derecho.
A la exploracion fisica presentaba maculas café con leche de
gran tamaio en tronco izquierdo y brazo derecho. No se apre-
ciaban otras lesiones. No habia antecedentes familiares con
lesiones similares.
Discusion. La NF segmentaria es un trastorno probablemente in-
fradiagnosticado debido a la frecuente ausencia de sintomas y
signos asociados!. Estos pacientes no suelen presentar las com-
plicaciones tipicas de la NF-1, aunque existen casos de nifios con
alteraciones esqueléticas y oculares2. La presencia de ndédulos de
Lisch es poco frecuente en estos casos.
Bibliografia
1. Ruggieri M, Pavone P, Polizzi A, et al. Ophtalmological mani-
festations in segmental neurofibromatosis type 1. Br J Ophtal-
mol. 2004;88:1429-33.
2. Listernick R, Mancini AJ, Charrow J. Segmental neurofibro-
matosis in childhood. Am J Med Genet A. 2003;30:132-5.
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36. NEVUS EPIDERMICO LINEAL
EPIDERMOLITICO Y POROQUERATOSICO
ASOCIADO A TORTICOLIS CONGENITA

M. Pérez-Crespo, J. Mataix, A. Lucas, N. Pastor, 1. Bellocht,
J. Baiiuls, R. Botella, J. Guijarro y J.F. Silvestre

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Alicante. Esparia.

Caso clinico. Nifio de 9 meses de edad que presenta lesiones ve-
rrucosas en extremidad inferior derecha y hemi-abdomen dere-
cho, desde los 2 meses de edad, que habian ido progresando. Las
lesiones cutdneas comenzaron como placas ligeramente verruco-
sas que fueron engrosdndose progresivamente, de manera asinto-
mdtica. Presentaba como tnico antecedente relevante una
torticolis congénita. No existia ningtin antecedente familiar de
interés, salvo una hermana que presentaba un nevus sebdceo en
pabellén auricular. A la exploracion fisica, se observaban placas
marrones, de superficie verrucosa, que se localizaban en hemiab-
domen derecho y nalga derecha extendiéndose segun las lineas
de Blashko, por la cara externa del muslo, rodilla, cara anterior
de la pierna y pie. En el examen anatomopatolégico se podia
apreciar una epidermis hiperpldsica con papilomatosis y para-
queratosis, en la que coexistian zonas con hiperqueratosis epider-
molitica y otras con cambios poroqueratdsicos.
Discusion. El nevo epidérmico es un grupo de hamartomas be-
nignos de la epidermis y de la dermis papilar, que puede presen-
tar diferentes aspectos clinicos e histoldgicos. Clinicamente su
extension y localizacion puede ser variable, siguiendo las lineas
de Blashko. Las formas extensas o multiples pueden formar parte
del sindrome del nevo epidérmico?, con diferentes cuadros que
asocian anomalias del sistema nervioso, oculares y muisculo-es-
queléticas. En cuanto a la histologia, se han descrito al menos
diez patrones histolGgicos distintos23 y, aunque poco frecuente,
es posible que concurran varios en una misma lesién. La patoge-
nia de estas lesiones parece residir en mosaicismos para mutacio-
nes de diversos genes, entre ellos los responsable de las queratinas
1,10 (causantes también de la hiperqueratosis epidermolitica) y
16, y del FGFR3 (receptor 3 de FGF). Si esta mutacion afecta a
la linea germinal es posible que la descendencia de un paciente
con nevus epidérmico padezca hiperqueratosis epidermolitica
generalizada (4). Existen diferentes opciones de tratamiento que
pueden abarcar la exéresis en lesiones pequefias, hasta laser, tra-
tamiento oral con retinoides o tratamiento tépico con retinoides o
5 —FU. En nuestro paciente nos gustaria destacar la extension de
las lesiones, la coexistencia de dos patrones histoldgicos en la
lesién, asi como la asociacién con torticolis congénita.
Bibliografia
1. Vidaurri-de la Cruz H, Tamayo-Sanchez L, Duran-McKinster
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37. NEVUS BLANCO ESPONJOSO FAMILIAR

E. Roche Gamén, C. Laguna Argente, B. Martin Gonzélez,
I. Febrer Bosch y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Valencia. Esparia.

Introduccion. El nevus blanco esponjoso de Cannon (NBE) es un
raro trastorno autonémico dominante que afecta al epitelio estra-
tificado no cornificado. Se presenta de forma casi invariable en la
mucosa oral, y menos frecuentemente en la nariz, el es6fago, el
recto y la mucosa vulvovaginal. Esta condicién normalmente
empieza en la infancia temprana o en la primera década de la

vida. Clinicamente se manifiesta como un engrosamiento espon-
joso, de color blanco opalescente. Histolégicamente muestra un
engrosamiento epitelial, paraqueratosis y una extensa vacuoliza-
cién de los queratinocitos suprabasales. Los queratinocitos su-
prabasales del epitelio bucal, nasal, esofdgico y anogenital
expresan las citoqueratinas K4 y K13. Recientemente el NBE se
ha asociado con mutaciones en los genes que codifican estas pro-
tefnas KRT4 y KRT13.
Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de 12 afos, que
desde hacia 5 afios, presentaba unas placas blancas asintomaticas
que afectaban extensamente a la mucosa bucal. Clinicamente las
mucosas oral y labial mostraban placas blancas, irregularmente
engrosadas y con repliegues, sin un limite neto con la mucosa
normal. Las mucosas nasal y anogenital no estaban afectadas. Su
hermano de 18 afios, su padre y su abuela paterna presentaban
lesiones similares. Ninguno de los miembros asociaba lesiones
extraorales. El paciente ha sido controlado anualmente durante
5 afios mostrando variaciones en el tamafio y la intensidad de las
lesiones. Debido a que se trata de un trastorno benigno no se ha
prescrito ningtn tratamiento.
Discusion. El diagndstico diferencial incluye leucoplaquia, que-
maduras quimicas, traumatismos, tabaco, uso de nuez de betel,
sifilis, candidiasis, paquioniquia congénita, disqueratosis intrae-
pitelial benigna hereditaria, enfermedad de Darier, disqueratosis
congénita, liquen plano o lupus eritematoso. Estas patologias
pueden distinguirse clinicamente del NBE por las lesiones ex-
traorales asociadas y la histologifa. En la literatura se describen
varios tratamientos empleados vitaminas, antibidticos, antihista-
minicos o enjuagues orales con resultados variables. Sin embar-
go, debido a su carécter benigno, la mayoria de autores adoptan
una postura tranquilizadora como tnica medida. Presentamos
una familia afecta de esta rara condicién a lo largo de tres gene-
raciones.
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38. HAMARTOMA ANGIOMATOSO ECRINO
DE PRESENTACION FAMILIAR

N. Fernandez-Chico, C. Muiioz-Santos, M. Sabat, A. Saez?
y J. Luelmo

Servicios de Dermatologia y *Anatomia Patolégica. Corporacio
Sanitaria Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espaiia.

Introduccion. El hamartoma angiomatoso ecrino (HAE) es una
entidad de naturaleza benigna que se presenta con escasa fre-
cuencia. En la literatura anglosajona se han publicado hasta la
actualidad alrededor de una cincuentena de casos. La gran mayo-
ria de ellos son de presentacion esporddica y la hipdtesis etiol6-
gica mds sefialada es la de una diferenciacién andémala de las
estructuras epiteliales-anexiales y mesenquimales durante la em-
briogénesis. Describimos dos casos de HAE afectando a dos
miembros de una misma familia.

Caso clinico. Nifia de 3 aflos de edad que fue traida a la consulta
por presentar varias lesiones asintomaticas desde el nacimiento.
En la exploracién fisica se observaron diversas mdculas eritema-
tovioldceas de aspecto angiomatoso localizadas en la regién an-
terior del tronco y alguna en las extremidades. El resto de la
exploracion fisica fue estrictamente normal y el desarrollo pon-
doestatural el esperado para su edad y sexo. En el estudio histo-
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patolégico de una biopsia en sacabocados de una de las lesiones
se observé una proliferacion de glandulas sudoriparas ecrinas
junto con un componente vascular. El padre, de 53 afios de edad
y sin antecedentes personales ni familiares de interés, presentaba
dos lesiones idénticas a las de su hija en el dorso de un pie y en el
torax, también evidentes desde el nacimiento.
Discusion. El HAE es una malformacién combinada, vascular y
ecrina, poco frecuente, que puede presentarse como mdculas,
papulas, placas o nédulos de coloracién eritematovioldcea, par-
duzca o similar a la piel normal. Lo mds habitual es que se trate
de una lesidn tnica, en general localizada en la region distal de
las extremidades y que sea patente en el nacimiento o antes de la
pubertad. Aproximadamente una tercera parte de las lesiones son
asintomaticas, pero también pueden ser dolorosas y/o exhibir hi-
perhidrosis. En el estudio histopatolégico se observa una prolife-
racién de glandulas sudoriparas ecrinas en intima asociacién con
vasos sanguineos de naturaleza capilar en la dermis media y pro-
funda. La existencia de otros componentes como tejido adiposo,
estructuras pilares, mucina o vasos linfaticos indica la naturaleza
hamartomatosa de estas lesiones. Como se ha comentado, exis-
ten pocos casos descritos de HAE. De todos ellos s6lo hemos
encontrado uno de presentacién familiar, publicado por el grupo
del Hospital del Carmen de Ciudad Real. Describimos dos nue-
vos pacientes con esta rara malformacién, afectos de multiples
lesiones y miembros, ademds, de la misma familia.
Bibliografia
1. Garcia-Arpa M, Rodriguez-Vazquez M, Cortina-de la Calle P,
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39. MUCOCELE DE LAS GLANDULAS
DE BLANDIN-NUNH

J. Herndndez-Gil Sédnchez, M.V. Guiote Dominguez,
G. Aguilar Garcia, A. Clemente Ruiz de Almirén,
F.M. Almazan Ferndndez y R. Naranjo Sintes

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario San
Cecilio. Granada. Esparia.

Introduccion. El mucocele es una lesion originada en las gdndu-
las salivares menores y sus correspondientes conductos, en la
mayoria de las ocasiones ocasionados por traumatismos. Son le-
siones quisticas comunes en la cavidad oral, sin embargo, los
mucoceles originados en las glandulas salivares menores de la
cara ventral de la lengua son poco frecuentes.

Caso clinico. Paciente de 11 aflos de edad, sin antecedentes per-
sonales ni familiares de interés, que consulta por una lesién en la
parte anterior de la cara ventral de la lengua de 4 meses de evolu-
cién. La paciente referfa un traumatismo en dicha zona unas se-
manas antes de su aparicién y crecimiento gradual de la misma
hasta el momento de la consulta. A la exploracidn fisica se podia
observar un tumor de 2,5 X 2 cm de diametro, localizado lateral-
mente al frenillo lingual en la cara ventral de la lengua, de con-
sistencia eldstica, misma coloracién que el resto de la lengua e
indoloro a la palpacién. Realizamos puncién de la lesion, sin re-
sultado, y extirpacion de la misma. El estudio histolégico confir-
mo el diagndstico de sospecha de mucocele.

Discusion. Los mucoceles son tumores benignos frecuentes de la
cavidad oral. Estas lesiones se originan a partir de las glandulas
salivares menores. Pueden aparecer en cualquier localizacién de
la superficie de la boca, pero lo hacen con mayor frecuencia en la
mucosa del labio inferior (96 % de los casos). Los mucoceles de
las glandulas salivares linguales anteriores (gldndulas de Blandin
y Nuhn) son relativamente infrecuentes, representando tan solo

del 2 al 10 % de este tipo de tumores. Se presentan con mayor

frecuencia en el sexo femenino y la mayoria de los pacientes son

menores de 20 afios. Destacamos este caso por su baja frecuen-

cia, gran tamafio e interesante diagndstico diferencial con otras

lesiones tumorales que pueden aparecer en la lengua.
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40. MIOFIBROMATOSIS INFANTIL
GENERALIZADA

G. Villal6n, J. Martin, C. Monteagudo, V. Alonso,
E. Montesinos, A. Revert y E. Jorda

Servicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Clinico Universitario de Valencia. Esparia.

Introduccion. La miofibromatosis infantil es una enfermedad
poco comiin con tres variantes clinicas diferenciadas. Existe una
forma cutdnea solitaria autolimitada y otra multicéntrica (lesio-
nes en piel, en tejidos blandos y hueso). Finalmente, existe una
variedad generalizada, con lesiones viscerales asociadas, siendo
la gastrointestinal la mds frecuente, aunque la afectaciéon pulmo-
nar y neuroldgica son las que condicionan un peor prondstico.
Caso clinico. Un recién nacido varén ingres6 para estudio por
presentar miltiples lesiones nodulares subcutdneas que estaban
distribuidas de forma generalizada por toda la superficie cor-
poral. En la exploracién se apreciaron multiples nédulos de
distintos tamafios y consistencia dura que se localizaban prefe-
rentemente en el tronco, algunas adheridas a planos profundos.
El exdmen histopatolégico de una lesion reveld una proliferacion
dérmica y subcutdnea de bordes imprecisos, constituida por célu-
las redondeadas y fusiformes asociadas a vasos numerosos con
imagen en «asta de ciervo» (patrén hemangiopericitoma-like), y
sin necrosis significativa. La poblacién tumoral mostré inmuno-
tincién para vimentina y actina musculo especifica, siendo nega-
tiva para desmina. La fraccién de proliferacién medida por
inmunotincién para Ki67 era inferior al 10 %. Una RMN cerebral
puso de manifiesto multiples nddulos de hasta 3 cm, de localiza-
cién supra e infratentoriales y bien delimitados. En la serie dsea
se evidenciaron multiples lesiones osteoliticas de pequefio tama-
fio y metafisarias en huesos largos Una ecografia demostré tam-
bién nédulos hipoecoicos de diferentes tamafios localizados en
planos musculares superficiales tanto del térax como de la espal-
da. La ecografia abdominal no revel6 alteraciones en los rifiones
ni en la via urinaria. El fondo de ojo fue normal. Una ecocardio-
graffa, un enema opaco, un transito intestinal y un esofagograma
fueron normales. Una TAC toracoabdominal puso de manifiesto
multiples nédulos pulmonares de diferentes tamafios distribuidos
en ambos hemitérax y un nédulo en el 16bulo hepético derecho.
También se apreciaron nédulos que afectaban al psoas izquierdo,
a la musculatura glitea, a la retrovertebral, a la pared anterior
abdominal y a la tordcica paravertebral posterior. Dado el buen
estado general del paciente, se decidié adoptar una actitud con-
servadora. A los 3 meses de vida habian desaparecido casi por
completo las lesiones cutdneas y la mayoria de las viscerales a
los 8 meses.

Discusion. Presentamos un caso de miofibromatosis infantil ge-
neralizada conbuena evolucién. El prondstico de las miofibroma-
tosis es favorable en las variedades solitaria y multicéntrica. En
cambio, en los casos con compromiso visceral la tasa de mortali-
dad se elevada hasta un 75 % de los afectados. La mayoria de fa-
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llecimientos ocurren durante las primeras semanas de vida o no
mas alld de los 4 meses de vida. Paraddjicamente, los miofibro-
mas no tienen un comportamiento bioldgico metastatico, sino
que el tamafio lesional de los elementos localizados en los 6rga-
nos viscerales condiciona una interferencia con la funcién vital
de los mismos provocando la muerte. Inicialmente se recomien-
da una actitud expectante. En las variedades generalizadas con
comportamiento bioldgico agresivo la quimioterapia puede re-
sultar de utilidad.
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41. PAQUIDERMODACTILIA

P. Zamberk Majlis, M. Campos Dominguez,
R. Cabeza Martinez, D. Veldzquez Tarjuelo
y J.M. Hernanz Hermosa

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
Gregorio Maraiion. Madrid. Espaiia.

Introduccion. La paquidermodactilia es un trastorno poco fre-
cuente que pertenece al grupo de las fibromatosis digitales be-
nignas. Se caracteriza clinicamente por engrosamiento de los
tejidos blandos a nivel de las articulaciones interfaldngicas proxi-
males de las manos. Puede simular una inflamacién articular.
Material y métodos. Presentamos un caso de paquidermodactilia
evaluado en la unidad de Dermatologia Pedidtrica de nuestro
hospital, aportando los datos de la historia clinica y las pruebas
complementarias que nos llevaron al diagnéstico.

Caso clinico. Se trata de un paciente varén, de 13 afios de edad,
sin antecedentes médico-quirtrgicos de interés, que fue remitido
la consulta de Dermatologia por un cuadro de 3 meses de evolu-
cién, de engrosamiento asintomadtico de los tejidos blandos de las
articulaciones interfaldngicas proximales de los dedos 2°, 3%y 4°
de la mano derecha. Negaba traumatismos o movimientos que
pudieran motivar dicha clinica. A la exploracion fisica, pudo ob-
jetivarse un engrosamiento fusiforme del tejido periarticular de
las articulaciones reflejadas. Era indoloro a la palpacién, y no
presentaba rigidez. No se apreciaron otros signos anormales. Se
realizaron hemograma, bioquimica, velocidad de sedimentacién
globular, proteina C reactiva, factor reumatoide y anticuerpos an-
tinucleares, que resultaron normales. En la radiograffa simple, se
aprecié un aumento de las partes blandas adyacentes a las ar-
ticulaciones interfaldngicas proximales del 2 al 4° dedos, sin
encontrarse datos de afectacion articular u 6sea. El estudio anato-
mopatoldgico de la zona de engrosamiento, evidencid en epider-
mis, hiperqueratosis ortoqueratdsica, junto con acantosis. La
dermis presentaba un aumento de fibroblastos, fibras de coldge-
no engrosadas, y abundantes depdsitos de mucina. No se aprecia-
ron infiltrados inflamatorios. En base a los datos clinicos y
pruebas complementarias obtenidas, se realiz6 el diagndstico de
paquidermodactilia. Dado que se trata de un proceso benigno, no
se ha realizado ningun tratamiento.

Discusion. La paquidermodactilia, es considerada como una en-
tidad infrecuente que forma parte de las fibromatosis digitales
superficiales benignas. Fue descrita por primera vez por Bazex,
en 1973, y desde entonces, se han publicado tinicamente alrede-
dor de 65 casos en la literatura. Se trata de un proceso benigno,
que se manifiesta con mayor frecuencia en varones entre los 15 y
30 afios y consiste en una tumefaccion fibrosa asintomaética a ni-

vel de las articulaciones interfaldngicas proximales de los dedos
segundo al cuarto, siendo caracteristica la afectacion unilateral.
Puede asociarse a otras enfermedades, tales como Ehlers-Danlos,
esclerosis tuberosa o sindrome del tinel carpiano. Dado que
provoca engrosamiento articular, puede confundirse con otros
procesos reumatolégicos, sin embargo el diagndstico es funda-
mentalmente clinico, y no requiere la realizacién de pruebas
cruentas. Anatomopatolégicamente, se caracteriza por una hiper-
queratosis con acantosis, junto con engrosamiento de la dermis a
expensas de las fibras coldgenas, con celularidad variable. Se han
descrito con frecuencia, depésitos de mucina. Al ser un proceso
totalmente benigno, no requiere tratamiento, pudiendo recurrirse
a las infiltraciones de corticosteroides o extirpacién quirtrgica,
por motivos estéticos.
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42. LIPOATROFIA LOCALIZADA IDIOPATICA

B. Martin Gonzdlez, C. Laguna Argente, E. Roche Gamon,
L. Martinez Casimiro, I. Febrer Bosch y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Consorci Hospital General Universitari
de Valencia. Esparia.

Introduccion. La lipoatrofia localizada idiopatica es una entidad
poco frecuente que se define como la disminucién o desaparicién
del tejido graso subcutdneo en ausencia de inflamacidn clinica e
histolégica.

Caso clinico. Paciente de 14 afios consulté por el desarrollo de
una lesién deprimida, lineal y asintomatica en fosa iliaca izquier-
da que habia crecido de manera progresiva en los dltimos 3 me-
ses. No referfa antecedentes traumadticos en la zona, ni signos
inflamatorios previos, ni inyecciones locales. A la exploracién no
se apreciaban signos inflamatorios, ni hiperpigmentacién, ni in-
duracién. Su unico antecedente médico de interés era la apari-
cion, a los 9 afios de edad, de una banda anular, de idéntico curso
evolutivo y similares caracteristicas clinicas, localizada en la cara
interna del pie izquierdo, que desde la planta del pie se extendia
por detrds del maleolo interno hasta el tercio distal de la pierna.
Desde su aparicion hasta la fecha actual la lesién del tobillo se
mantenia estable, sin ocasionarle ningtin déficit funcional, tan
solo un defecto estético poco aparente. Se solicité una RMN pél-
vica que mostraba en el lado afecto una zona de morfologia en
banda donde la piel practicamente contactaba con el plano
muscular de la pared anterior del abdomen, mostrando la grasa
un grosor menor de 1 mm, frente a los 10 mm del lado contrala-
teral. Se le realizé ademds una analitica sanguinea con hemogra-
ma y bioquimica bdsica, asi{ como serologia infecciosa para
Borrelia y Autoanticuerpos (ANA, ENA). No se hallaron datos
patolégicos. Las mismas exploraciones analiticas fueron repeti-
das a los 9 afios, cuando desarroll6 la lesién del tobillo, y tam-
bién entonces resultaron normales. En ambas ocasiones se realizo
una biopsia en huso de las lesiones, y ambas mostraron una epi-
dermis y dermis respetadas y una disminucién de los 16bulos gra-
sos del paniculo adiposo, con dreas acidéfilas formadas por
adipocitos retraidos del tejido circundante, con vasos prominen-
tes y sin vasculitis. La paciente se encuentra actualmente en se-
guimiento clinico de sus lesiones, que permanecen estables.
Discusion. La lipoatrofia localizada involutiva puede aparecer en
multiples localizaciones, y, en funcién del drea afecta y de su
presentacion clinica, se han descrito varios patrones: lipoatrofia
anular de los tobillos, lipoatrofia semicircular, lipoatrofia locali-
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zada postinyeccion, lipoatrofia abdominal centrifuga. El origen
es desconocido, aunque en algunas formas se identifica un ante-
cedente traumdtico previo. Las lipoatrofias postinyeccion se han
descrito tras la administracion subcutdnea o intramuscular de di-
versos farmacos, fundametalmente tras corticoides o insulina.
Histolégicamente se observan los hallazgos que hemos descrito
anteriormente. Aisladamente se han demostrado depdsitos de
IgM y C3 o fibrina en la pared de los vasos, o de inmunocomple-
jos no especificos en la unién dermoepidérmica, tanto en casos
idiopdticos como postinyeccién. En la mayoria de los casos se
opta por la simple observacion clinica dada la ausencia de signos
inflamatorios tanto clinicos como histolégicos. Algunos casos de
lipoatrofia anular han respondido a los corticoides orales o a los
antimaldricos. Otras opciones terapéuticas son los AINES, el yo-
duro potdsico o la dapsona oral, y en los casos con deformidad
cosmética la cirugia reconstructiva.
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43. HIPERTRICOSIS LOCALIZADA TEMPORAL
TRASPSEUDOTATUAJE DE HENNA

J. del Boz Gonzdlez, T. Martin Gonzélez, E. Samaniego
Gonzdlez, A. Vera Casafio y S. Martinez Garcia

Hospital Carlos Haya. Mdlaga. Esparia.

Introduccion. Se entiende por hipertricosis el crecimiento excesi-
vo de pelo para la edad, sexo o raza del individuo, o para un area
particular del cuerpo, sin que exista alteracion hormonal alguna.
Esta puede presentarse de forma congénita o adquirida, existien-
do determinadas sustancias quimicas que aplicadas de forma t6-
pica pueden producirlo. La henna es un tinte vegetal obtenido de
las hojas de un arbusto, la Lawsonia inermis. Aunque se encuen-
tra extendido por todo el mundo, su uso es especialmente fre-
cuente en el mundo drabe e hindd para el cuidado cosmético de
piel, cabello y ufias. Asimismo, presenta propiedades terapéuti-
cas como antifingico y tuberculostitico. Hoy en dia el uso de la
henna para la realizacién de tatuajes temporales (pseudotatuajes)
estd muy extendido por todo el mundo. El uso de diferentes sus-
tancias aditivas para conseguir acortamiento del tiempo de seca-
do del tinte, su mayor longevidad y el logro de diferentes
tonalidades de coloracion, ha provocado la aparicién de diferen-

tes efectos secundarios, como son la produccién de reacciones
alérgicas de contacto, que pueden llegar a ser graves, habiéndose
descrito casos de angioedema y reacciones anafildcticas.
Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 5 afios de
edad que se realizé un tatuaje temporal de henna con forma de
dragdn en region escapular izquierda. 4 dias después, al presen-
tar debilitada la coloracidn, procedi6 al reforzamiento de éste.
Desde 2 semanas después, al comenzar a borrarse el pseudota-
tuaje de nuevo, se evidenci6 aparicién de hipertricosis dibujan-
do el drea del tatuaje. Se realiz6 biopsia cutdnea, que mostrd
aumento del nimero de foliculos pilosos de tipo velloso, con
leve fibrosis periférica. El cuadro se resolvi6 espontdneamente,
comenzando la desaparicion del vello 4 meses mds tarde, sin
que se observase lesion residual alguna 5 después de la aplica-
cién de la henna.
Discusion. La aparicion de hipertricosis en el drea del tatuaje nos
hace sospechar que ésta se deba a alguna de las sustancias aditi-
vas utilizadas junto con la henna, aunque al haberse aplicado por
un mercader ambulante, no pudimos averiguar la composicion.
No encontramos en la literatura ningtn caso similar.
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44. PALMAS DE LAS PISCINAS
J.M. Azafia Defez y M. Rodriguez Vizquez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario
de Albacete. Espana.

Introduccion. Son varias las dermatosis descritas relacionadas
con traumatismos mecédnicos en la edad pedidtrica. Las «palmas
de piscinas» son una de ellas.

Caso clinico. Presentamos dos nifios remitidos a nuestra consulta
para valoracién de manchas eritematosas en palmas, aparecidas
tras el contacto con la superficie rugosa de la piscina en los dias
previos. Las lesiones, asintomdticas, desaparecieron espontanea-
mente tras cesar dicha actividad.

Discusion. Las palmas de piscinas, conocidas también en la lite-
ratura francesa como dermatitis palmar juvenil de las piscinas,
constituye una entidad clinica descrita en «nadadores jovenes»,
con un aspecto caracteristico que permite su rapido diagndstico y
que no requiere tratamiento especifico.
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