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1. UN CASO DE SINDROME DE SWEET Y SIFILIS
PRECOZ

A. Zulaica-Garate, L. Pérez-Pérez, F. Allegue-Rodriguez,
J.L. Caeiro-Castelao, J.M. Fabeiro-Gomez, B. Pifieiro-Alvarez
y C. Fachal-Bermtdez?

Servicio de Dermatologia y “‘Anatomia Patologica.
Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. Esparia.

Introduccion. El Sindrome de Sweet, dermatosis febril neutrofi-
lica aguda, es un cuadro caracterizado por la presencia de placas
dolorosas con intenso edema, en un paciente con fiebre, malestar
general, leucocitosis y desde el punto de vista histopatolégico
por la presencia de un intenso infiltrado neutrofilico perivascular,
edema superficial y habitualmente ausencia de vasculitis.
Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 50 afios, que
comienza con fiebre y mialgias de 1 mes de evolucidn, que acude
con un brote cutaneo de 4 dias formado por placas edematosas en
cuello y parte superior del tronco, palmas y extremidades supe-
riores, con fiebre de 40°. A la exploracion se palpa un plastrén
ganglionar izquierdo inflamatorio que estaba siendo tratado con
antibidticos. Se realiza estudio analitico, ecogréfico, radioldgico,
serolégico e histopatolégico. Se diagnosticé de S. de Sweet y si-
filis precoz. Tratado con Penicilina benzatina y corticoides orales
el cuadro evoluciona satisfactoriamente.
Discusion y conclusiones. El Sindrome de Sweet se ha asociado
a infecciones, enfermedad inflamatoria intestinal, malignidades,
enfermedades autoinmunes, drogas y embarazo. En la literatura
médica s6lo se encuentra una referencia bibliografica de S. Sweet
asociado a sifilis, en un paciente con SIDA. Presentamos un caso
en el que la Unica enfermedad relacionable al cuadro es la sifilis
precoz en un paciente VIH negativo.
Bibliografia
Johnson LE, Armstrong AW, Dezube BJ, Tahan SR, Gold HS.
Images in HIV/AIDS. Sweet syndrome and syphilis in an
HIV-infected person. AIDS Read. 2008;18(3):134-5.

2. LESIONES CUTANEAS EN LA AMILOIDOSIS
SECUNDARIA A MIELOMA MULTIPLE

A. Batalla, J.C. Feal, B. Aranegui-Arteaga, M.A. Garcia-Cruz,
C. Posada, E. Ros6n-Lépez, G. Pedn, A. Flérez, M.T. Abalde,
I. Garcia-Doval, C. de-la-Torre-Fraga y M.J. Cruces-Prado

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra.
Espaiia.

Introduccion. La Amiloidosis se caracteriza por depdsito de ma-
terial amiloide que, segtin su distribucién permite la clasificacién
de esta patologia en dos grupos: localizada y diseminada; siendo
la forma mds frecuente de esta tltima la Amiloidosis de cadenas
ligeras (AL): Amiloidosis primaria idiopética o asociada a Mie-
loma.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 70 afios que
ingresa en el servicio de Hematologia para estudio y tratamiento
de Mieloma. A la exploracién destacan malestar general, macro-
glosia, edema indurado en abdomen y miembros inferiores, equi-
mosis periorbitaria y petequias en pliegues abdominales con

fondo de pliegue respetado. Bajo sospecha de Amiloidosis se
realiza biopsia de piel, grasa subcutdnea y médula 6sea que, con
la tincién de rojo congo, muestra birrefrigencia verde manzana;
se afladen también técnicas de inmunohistoquimica, en donde se
observan, en médula 6sea, numerosas células plasmaticas mono-
clonales para cadenas ligeras. Estos hechos anatomopatolégicos
confirman el diagnéstico de Amilodosis secundaria a Mieloma
de cadenas ligeras (AL). A pesar de la instauracién de un trata-
miento adecuado, la evolucién es desfavorable, con éxitus de la
paciente.

Comentarios. Destacaremos en nuestra paciente una serie de as-

pectos infrecuentes en esta patologia: la consulta inicial por sin-

tomatologia propia del Mieloma, el dolor dseo, con aparicién
posterior de la clinica de Amiloidosis; la ausencia de afectacién
renal y cardiaca; y unas manifestaciones cutdneas atipicas.
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3. FIBROQUERATOMA ACRAL ADQUIRIDO
DE LOCALIZACION PLANTAR

F. Allegue-Rodriguez, L. Pérez-Pérez, C. Fachal-Bermudez?,
J. Carrer6-Fojon?, B. Pifieiro-Alvarez, J.L. Caeiro-Castelao,
J.M. Fabeiro-G6émez y A. Zulaica-Gérate

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. Espana.

Antecedentes y objetivos. El fibroqueratoma digital adquirido
(FDA) es un tumor benigno relativamente poco frecuente, que se
presenta como una lesioén pequeifia, solitaria, cupuliforme, rodea-
da en su base de un collarete epidérmico. Estos tumores ocurren
generalmente en los dedos de manos y pies. Su localizacién en
palmas y plantas es excepcional.
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Métodos. Revisamos dos casos de mujeres que diagnosticados
FDA en la superficie plantar.
Resultados. Dos mujeres de 58 y 79 afios acudieron por sen-
dos tumores excrecentes, sésiles, oligosintomadticos, localiza-
dos respectivamente en cara la volar de 4° dedo pie derecho y
en la region plantar media. Se procedid a su extirpacién me-
diante afeitado y electrocoagulacidn, sin signos de recidiva ni
complicacién alguna postquirdrgica, tras un afio de segui-
miento. El estudio patoldgico confirmé el diagnéstico clinico
de FDA.
Conclusiones. E1 FDA puede ocurrir excepcionalmente en la re-
gién plantar, habiéndose descrito asf en la literatura médica.
Este hecho ha llevado a cuestionar la denominacién de estos tu-
mores, sugiriéndose los términos de fibroqueratoma adquirido y
fibroqueratoma acral adquirido como denominaciones mas ade-
cuadas, ya que no todos los FDA estan en los dedos. Resaltamos
esta localizacion plantar en nuestros dos casos, las pocas moles-
tias que ocasionaban estos tumores en una localizacién que po-
dria interferir con la deambulacidn, asi como la excelente
respuesta terapéutica obtenida con un procedimiento simple y
barato.
Bibliografia
Martins de Freitas P, Henrique de SB, Xavier M, Blatt Pereira G,
et al. Acquired fibrokeratoma presenting as a giant peduncula-
ted lesion on the heel. Dermatology Online Journal. 14(12):10.

4. MASTOCITOMAS MULTIPLES

C. Posada, I. Garcia-Doval, B. Aranegui, A. Garcia-Cruz,
A. Batalla, C. de-la-Torre-Fraga y M.J. Cruces-Prado

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra.
Esparia.

La mastocitosis cutdnea afecta con mayor frecuencia a nifios, en
donde se asocia a buen prondstico.
Presentamos el caso de un paciente de 1 afio de edad con un cua-
dro, desde los dos meses y medio, de aparicién progresiva de le-
siones miultiples en tronco y extremidades, algunas de ellas
ampollosas. El signo de Darier era positivo y la biopsia cutdnea
confirm¢ el diagndstico de mastocitoma. Excepto episodios ais-
lados de flushing, el paciente no presentaba otros sintomas
sistémicos asociados. El tratamiento sintomadtico con anti-H1 y
anti-H2 ha controlado hasta la fecha los episodios de eritema.
Las lesiones cutdneas han permanecido estables o con tendencia,
alguna de ellas, a la involucién.
Los mastocitomas representan el 10-15 % de las mastocitosis cu-
tdneas pedidtricas. Aparece en nifios pequefios. La variante mul-
tiple es excepcional. No se ha descrito afectacion sistémica y la
mayoria es resuelven espontdneamente.
La patogenia de las mastocitosis pedidtricas sigue siendo oscura.
Se ha sugerido que representan una enfermedad clonal con dis-
tintas mutaciones a las observadas en la enfermedad adulta. Dado
el buen prondstico de las mastocitosis en nifios, los estudios inva-
sivos de screening sélo estarian justificados si hubiese sospecha
de enfermedad sistémica. De lo contrario, la actitud expectante y
el tratamiento sintomadtico, si existe clinica secundaria, constitu-
yen la opcién mds adecuada.
Bibliografia
1. Valent P, Horny HP, Escribano L, Longley BJ, et al. Diagnos-
tic criteria and classification of mastocytosis: a consensus
proposal. Leuk Res. 2001;25:603-25.
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5. SINDROME AUTOINFLAMATORIO FAMILIAR
INDUCIDO POR FRIO

A. Leon, L. Sudrez, R. Pardavila, R. Cervantes y J. Concheiro
Servicio de Dermatologia. Hospital POVISA. Vigo. Espaia.

El sindrome autoinflamatorio familiar inducido por frio (FCAS)
se trata de una entidad perteneciente a los llamados sindromes
periddicos asociados a criopirina (CAPS).

El cuadro se caracteriza por una historia familiar de una erupcién

cutdnea caracteristica que se desencadena en relacién con la ex-

posicion al frio o cambios de temperatura. Recientemente se ha
descrito la alteracion genética responsable del cuadro, en el gen

CIAS1 presente en el cromosoma 1.

Varén de 58 afios que presentaba brotes de erupcion cutdnea en

relacién con el frio y una historia familiar sugestiva de una posi-

ble FCAS. El estudio histopatolégico y genético confirmaron la
sospecha clinica.

Presentamos un caso de una entidad poco frecuente donde los

analisis genéticos actuales toman una gran relevancia en el diag-

ndstico de la misma, asi como en el planteamiento de un posible
consejo genético, al existir en ocasiones otros sintomas sistémicos
asociados y cuadros de solapamiento con otros sindromes perié-
dicos mds graves como el sindrome CINCA o el sindrome de

Muckle-Wells.
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tol. 2008;33(1):1-9. Epub 2007 Oct 9. Review.

6. SINDROME DE NEVUS EPIDERMICO
Y DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA:
(EXPRESION DE UN MOSAICISMO GENETICO?

M. Cabanillas, B. Monteagudo, O. Sudrez-Amor, A. Aneiros?,
D. Santos? y C. de-las-Heras

Servicios de Dermatologia y “Neurologia. Complejo Hospitalario
Arquitecto Marcide-Novoa Santos. Ferrol. Espaiia.

Introduccion. El sindrome del nevus epidérmico (SNE) es un
trastorno neurocutdneo infrecuente caracterizado por la asocia-
cién de un nevus epidérmico con diversas anomalias del desarro-
llo a nivel cutdneo, neurolégico, ocular, 6seo, cardiovascular y
urogenital.

Caso clinico. Varén de 26 afios remitido desde Neurologia para
valoracion de lesiones cutdneas presentes desde los primeros
afios de vida distribuidas en hemicuerpo izquierdo. A la explora-
cién fisica presentaba papulas y placas hiperpigmentada de su-
perficie levemente queratésica con distribucién unilateral
blaschkolinear a lo largo de hemitronco izquierdo, regién cervi-
cal y extremidad superior izquierda. Asimismo presentaba una
aplasia cutis asociada a nivel de vértex craneal. El estudio histo-
patolégico de las lesiones confirmé la sospecha clinica de nevus
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epidérmico. El paciente presentaba asimismo acortamiento y de-
formidad de extremidad inferior izquierda en relacién con multi-
ples fracturas patoldgicas, que tras estudio metabdlico 6seo y
radioldgico se filié como displasia fibrosa poliostética. El estu-
dio de neuroimagen mediante RNM mostré la presencia de una
masa paramedular T2-T8 compatible con lipoma intradural.
Discusion. El sindrome del nevus epidérmico es un término acu-
flado por primera vez por Solomon et al para describir la asocia-
cién de un nevus epidérmico conjuntamente con distintas
alteraciones sistémicas, afectando mayoritariamente al sistema
neuroldégico, oftalmoldégico y dseo (1). La presencia de lipomas
intradurales y aplasia cutis en el contexto del SNE ha sido descri-
ta en la literatura, si bien los primeros han sido implicados con
mayor frecuencia en otros sindromes polimalformativos. La aso-
ciacién del SNE con displasia fibrosa poliostética, cldsicamente
asociada al sindrome de McCune Albright, aunque infrecuente,
ha sido también previamente descrita dentro del SNE. Creemos
que la distribucién focal y unilateral de las lesiones 6sea, fre-
cuentemente paralela a las lesiones cutdneas, sugiere la existen-
cia de un mosaicismo genético postzigdtico comiin en el
desarrollo tanto de las lesiones 6seas como cutdneas.
Bibliografia
1. Solomon LM, Fretzin DF, Dewald RL. The epidermal nevus
syndrome. Arch Dermatol. 1968;97:273-85.

7. DERMATITIS ALERGICA DE CONTACTO
POR AMOROLFINA EN LACA DE UNAS

L. Pérez-Varela, J.J. Goday-Bujdn, R. Rodriguez-Lojo,
F. Pifieyro-Molina, C. Costa-Dominguez?
y E. Fonseca-Capdevila.

Servicios de Dermatologia y “Alergologia. Hospital Abente y Lago.
Complejo Hospitalario Universitario de A Coruiia. Esparia.

Introduccion. Las dermatitis alérgicas de contacto por antifingi-
cos tdpicos son poco frecuentes, siendo los derivados imidazdli-
cos los alergenos mas frecuentemente implicados.
Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 36 afios de
edad que desarroll$ una reaccién eczematosa en el dorso del pri-
mer dedo de ambos pies tras un mes de aplicacién tépica de amo-
rolfina en forma de laca de ufias dos veces a la semana para tratar
una onicomicosis. El estudio epicutdneo realizado demostré la
sensibilizacién por la amorolfina en laca de ufias, siendo todos
los controles realizados negativos.
Conclusion. Presentamos el tercer caso de dermatitis alérgica de
contacto por amorolfina en laca de uiias, aunque también hay
descrita una alergia por amorolfina en forma de crema.
Bibliografia
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ning cream and nail lacquer. Contact Dermatitis. 1996;34:145.
2. Kaneko K, Aoki N, Hata M, Kawana S, Hattori S. Allergic
contact dermatitis from amorolfine cream. Contact Dermati-
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8. PENFIGO VULGAR GRAVE TRATADO

CON RITUXIMAB

C. Garcfa, C. Feal, C. Posada, B. Ardnegui, A. Batalla

y M.J. Cruces-Prado

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra.
Esparia.

Introduccion. Rituximab es un anticuerpo monoclonal quimérico

anti-CD20 utilizado con éxito para el tratamiento del pénfigo vulgar
grave con mala respuesta a esteroides y otros inmunosupresores.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 57 afios afec-
ta de pénfigo vulgar a tratamiento con corticoterapia crénica y
ciclos de inmunoglobulina con historia de mala respuesta o con-
traindicacion a otros inmunosupresores. Ingresa por nuevo brote
grave de pénfigo, resistente al aumento de la dosis de prednisona
y nuevo ciclo de Ig. Se instauré tratamiento con rituximab (infu-
sién semanal durante 1 mes) con buena tolerancia y mejoria cli-
nica progresiva. La paciente persiste libre de lesiones a los
5 meses del inicio del tratamiento, tolerando el descenso de pred-
nisona y sin haber presentado efectos secundarios relevantes.
Discusion. El rituximab, cuya diana terapéutica son los linfoci-
tos B, tiene como efecto fundamental la deplecidn de linfocitos B
y el descenso del titulo de autoanticuerpos induciendo remisio-
nes prolongadas y permitiendo disminuir de forma importante la
dosis de corticoides. Por ello, a pesar de que inicialmente surgié
como tratamiento para los linfomas no Hodgkin refractarios, esta
siendo utilizado en diversas enfermedades autoinmunes inclu-
yendo enfermedades ampollosas tipo pénfigo. Aunque su efecto
secundario mds temido son las infecciones, el riesgo global de
complicaciones infecciosas no parece estar incrementado pero se
requieren estudios con mayor nimero de pacientes y mayor tiem-
po de seguimiento para evaluar su seguridad y eficacia a largo
plazo.

Conclusion. Aunque el tiempo de evolucién no nos permite ha-
blar de remision prolongada, presentamos un nuevo caso de €xito
terapéutico a corto-medio plazo de pénfigo vulgar grave tratado
con prednisona + Ig + rituximab.
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vulgaris after adjuvant therapy with rituximab. The British
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9. EXANTEMA F1JO PIGMENTARIO
POR METAMIZOL

F. Pifieyro-Molina, J.J. Goday-Bujan, L. Pérez-Varela,
M.T. Yebra-Pimentel?, J. del-Pozo-Losada, J.M. Barja-Lopez
y E. Fonseca-Capdevila

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica.
Hospital Abente y Lago. Complejo Hospitalario Universitario
de A Coruiia. Espaiia.

Introduccion. La erupcion fija medicamentosa es un cuadro cli-
nico que se reproduce de forma constante en el/los mismos sitios
tras la ingesta de un medicamento. En algunos casos se confirma
mediante pruebas epicutdneas realizadas en la zona residual de la
lesion previa.

Caso clinico. Se presenta el caso de un varén de 23 afios de edad

que present varios brotes de lesiones localizadas en cara interna

de brazo derecho y labios. En la consulta presentaba una lesién
circular hiperpigmentada residual en brazo derecho.

Material y métodos. La biopsia fue compatible con eritema fijo

pigmentario. Se realizaron pruebas epicutdneas en lesion resi-

dual con los medicamentos sospechosos encontrando una positi-
vidad para el metamizol. Quince controles realizados fueron
todos negativos.

Discusion. La erupcién fija por metamizol es un proceso poco

frecuente el cual se puede confirmar utilizando el patch test en

lesion residual. Aportamos un nuevo caso y comentamos los ca-
sos publicados.

Bibliografia
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10. UNA CAUSA PECULIAR DE ACANTOSIS
NIGRICANS

L.M. Barja, J. Garcia-Silva, M. Almagro, R. Rodriguez-Lojo,
L. Rosende, A. de-Andrés, J. Pombo? y E. Fonseca-Capdevila

Servicio de Dermatologia y “Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario de A Coruiia. Esparia.

Introduccion. La acantosis nigricans es un proceso cutdneo reac-
tivo que se asocia a diferentes cuadros entre los que destaca la
resistencia a la insulina (obesidad...), las neoplasias o el uso de
algunos farmacos. Existen también casos idiopdticos, familiares
y asociados a diferentes sindromes.

Caso clinico. Varén de 46 afios, exfumador, con antecedentes de
extirpacion de pdlipo adenomatoso en el colon, que consulté por
la aparicion de placas hiperpigmentadas y papilomatosas en re-
gi6n axilar, cuello e ingles, y que afectaban de forma menos mar-
cada a la region frontal y a los codos. En la exploracién fisica
destacaba la presencia de macroglosia, separacion dental en la

mandibula inferior y acrocordones en el cuello. El paciente refe-
ria haber cambiado el nimero que usaba habitualmente de calza-
do. Se le solicitaron fotografias antiguas en las que se observo
que los rasgos faciales se habian vuelto mas toscos y se objetivo
prognatismo, prominencia frontal y ensanchamiento nasal de
evolucion en los ultimos 10 afios. Se realizé biopsia cutdnea que
fue compatible con el diagnéstico de acantosis nigricans. Se soli-
citaron niveles de GH que se encontraban dentro de los limites
normales y niveles de IGF-1 que estaban elevados para la edad y
sexo del paciente. Asimismo presentaba una glucemia basal alte-
rada, marcadores tumorales negativos y niveles de prolactina,
TSH y cortisol normales. Con estos datos se confirmé la sospe-
cha clinica de acromegalia y se solicit6 RMN cerebral, que mos-
tré un macroadenoma hipofisario.

Discusion. La acromegalia es una rara enfermedad causada por
un exceso de GH que puede ser producida por un adenoma hipo-
fisario (95 % de los casos), por tumores o como manifestacion de
algunos sindromes genéticos. El diagndstico es clinico y se con-
firma mediante datos bioquimicos. Si se hace de forma temprana
previene las importantes secuelas (cardiovasculares, respirato-
rias, neopldsicas...) que conlleva la evolucién de la enfermedad.
El conocimiento de los cambios morfolégicos (demandar foto-
grafias seriadas) y de las lesiones cutdneas tipicas, como en nues-
tro caso la acantosis nigricans, es de gran ayuda para llegar al
diagnéstico de esta enfermedad.

11. RICKETTSIOSIS EMERGENTES: 3 CASOS
DE DEBONEL EN EL SUR DE GALICIA

L. Pérez-Pérez, F. Allegue-Rodriguez, A. Zulaica-Garate,
A. Portillo-Barrio?, J.A. Oteo?, J.L. Caeiro-Castelao,
J.M. Fabeiro-Gémez y B. Pifieiro-Alvarez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario de
Vigo. “Centro de Rickettsiosis y Enfermedades transmitidas por
artropodos vectores. Hospital San Pedro CIBIR. Logrorio. Espana.

Introduccion. «Dermacentor-borne necrosis erythema and
lymphadenopathy» (DEBONEL) es una rickettsiosis emergente
de reciente descripcion transmitida por garrapatas del género
Dermacentor. Sus manifestaciones clinicas y epidemioldgicas
son caracteristicas y diferentes de las ocasionadas por otras ric-
kettsiosis mds frecuentes en nuestro pais. Presentamos los hallaz-
gos de 3 pacientes con DEBONEL diagnosticados recientemente
en nuestro servicio y repasamos las principales manifestaciones
de esta entidad.

Casos clinicos. Tres mujeres de 55, 56 y 58 afios consultaron
por la aparicién de lesiones en el cuero cabelludo posteriores a
la picadura de una garrapata. Las tres pacientes desarrollaron
una escara en el punto de picadura, rodeada de un halo inflama-
torio y acompafiada de adenopatias regionales dolorosas y cefa-
lea. La serologia de Rickettsia conorii fue positiva Unicamente
en la segunda paciente. En el primer caso fue posible identificar
la garrapata extraida (Dermacentor marginatus) y el agente
causal (Candidatus Rickettsia Rioja). Las tres pacientes reci-
bieron tratamiento con doxiciclina 100 mg dos veces al dia du-
rante 10-14 dias, con buena evolucién. En los 3 casos pudo
observarse un grado variable de alopecia secundaria en la zona
afectada.

Discusion y conclusiones. DEBONEL es un cuadro poco descri-
to en la literatura médica, en parte probablemente debido a un
elevado porcentaje de casos no diagnosticados. R. slovaca ha
sido considerada la principal causante de esta enfermedad, aun-
que estudios recientes sugieren que probablemente existan otras
especies implicadas (Candidatus Rickettsia Rioja). El diagnésti-
co se fundamenta en los hallazgos clinicos y puede confirmarse
mediante estudios mds especificos, aunque €stos no se encuen-
tran disponibles en todos los centros. Dada su relativamente sen-
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cilla identificacién mediante la presencia de las lesiones clinicas

primarias o —en caso de que las hubiese— secundarias (alopecia),

resulta imprescindible para el dermat6logo tener esta entidad en

cuenta en el abanico de diagnésticos diferenciales.
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FJ, Portillo A, et al. Dermacentor-borne necrosis erythema
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12. UTILIDAD DIAGNOSTICA DE LOS SIGNOS
CLINICOS DE ONICOMICOSIS

I. Garcia-Doval, F. Cabo?, B. Monteagudo®, J. Alvarez?,

M. Ginarte¢, M.X. Rodriguezd, M. Abalde, M.L. Ferndndeze,
F. Alleguef, L. Pérezf, A. Florez, M. Cabanillas®, G. Pe6n?,
A. Zulaicaf, J. del Pozog y P. Gémezh

Servicios de Dermatologia de CHOP, “CHOU, bFerrol,
4Dpto. de Estadistica. U. Santiago. <CHUS. ¢Lugo, {fCHUVI.
8A Corufia. "O Barco. Espaiia.

Introduccion. El diagnéstico clinico de onicomicosis es dificil.
No se conoce la utilidad diagnéstica real de los hallazgos de
anamnesis y signos clinicos.

Material y métodos. Muestra sistemdtica de pacientes con lesio-
nes sugestivas de onicomicosis en pies. A todos se les tom6 cul-
tivo y biopsia (PAS), considerando un resultado positivo si
alguno era positivo. Consideramos como signos que aportan in-
formacién al diagnéstico aquellos cuya drea bajo la curva ROC
era significativamente diferente de 0,5.

Resultados. E1 46 % de las ufias estudiadas tenian hongos segiin
nuestro estdndar oro. La dnica informacién de la anamnesis que
ayuda al diagndstico es la historia de micosis en el afio previo
(valor predictivo positivo [VPP]: 61 %, IC 95 %: 46-75 %; co-
ciente de verosimilitud positivo [LR+]: 1,84 [IC 95 % =1,1-3,1]).
Los siguientes no aportaron informacién diagndstica relevante:
edad, sexo, historia de diabetes, insuficiencia arterial, inmunode-
presion, traumatismos, asistencia a piscinas-vestuarios publicos,
empeoramiento en el dltimo afio, inicio lateral, inicio distal y
consumo de tabaco. En cuanto a la exploracion fisica, son utiles
para confirmar el diagnéstico la presencia de descamacion plan-
tar anormal (VPP 75 % [IC 95 % 60-88 %], LR+ 3,6 [IC 95 %:
1,8-7,1]), y en menor grado de tifia pedis (VPP 56 % [IC 95 %
46-66 %]; LR+ 1,5 [IC 95 %: 1,1-2]) y para excluirlo la ausencia
de hiperqueratosis subungueal (VPN 68 % [IC 95 % 49-83 %];
LR- 0,6 [IC 95 % 0,3-1,1]). El resto de los signos no ayudan al
diagnéstico: lesiones similares en manos, deformidad del pie con
trauma ungueal, afectacién de més de una ufia, de ambos pies,
onicolisis, paquioniquia, raspado subungueal duro vs. pulveru-
lento, destruccién ungueal. Si el dermatdlogo considera que el
diagnéstico mds probable es onicomicosis, aporta poca informa-
cién (VPP 56 %; IC 95 % 48-63 %; LR+ 1,5, IC 95 % 1,2-1,7).
Pero, en esta situacion la presencia de descamacion plantar hace
muy probable la onicomicosis (VPP 81 %, IC 95 % 64-92 %;
LR+4,8,1C 95 % 2,2-10,6). Si el dermatdlogo cree que la onico-
micosis no es el diagndstico mds probable, en el 71 % de los ca-
sos no se encuentran hongos (VPN, IC 95 % 61-79 %; LR- 0,5,
IC 95% 0,3-0,7).

Discusion. Estos signos clinicos son aproximadamente tan ttiles
para el diagnéstico como el cultivo (VPP con la misma prevalen-
cia: 76 %, VPN 67 %, LR+ 3,3, LR-0,5).

Financiacion. Conselleria de Sanidade (PS07/19).

13. TUMOR ACRAL ARTERIOVENOSO:
A PROPOSITO DE DOS CASOS

J. Alonso-Gonzalez, J. Garcia-Gavin, D. Gonzalez-Vilas,
J. Labandeira y J. Toribio-Pérez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. Esparia.

Introduccion. El Tumor Acral Arteriovenoso, también conocido
como Aneurisma Cirsoide o Hemangioma Arteriovenoso, es un
tumor vascular benigno de patogenia atin no aclarada con escasa
presencia en la literatura.

Casos clinicos. Presentamos dos casos de Tumor Acral Arterio-

venoso que hemos estudiado recientemente en nuestro Servicio.

El primer caso es un varén de 88 afios que presentaba una lesién

tumoral subungueal en el tercio proximal de la primera ufia de la

mano derecha, de la cual desconocia el tiempo de evolucién. El
segundo caso es un varén de 45 aflos que presentaba una lesién
de aproximadamente 4 afios de evolucién en el dorso de la mano
derecha que relacionaba con un traumatismo previo. En ambos
casos el estudio histolégico permitié establecer el diagndstico de

Tumor Acral Arteriovenoso.

Discusion. A pesar de presentar una histologia caracteristica, el

Tumor Acral Arteriovenoso resulta ciertamente dificil de diag-

nosticar clinicamente.

Conclusion. Hacemos una revision de esta patologia que cree-

mos que debe incluirse en el diagndstico diferencial de lesiones

de aspecto vascular localizadas, sobre todo, en cara y extremi-
dades.
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14. HISTIOCITOSIS CLINICAMENTE
INAPARENTE

E. Gutiérrez-Gonzalez, A. Alvarez-Pérez, J. Alonso-Gonzélez,
M. Ginarte-Val, D. Sdnchez-Aguilar-Rojas y J. Toribio-Pérez
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. Esparia.

Introduccion. Las histiocitosis son un grupo heterogéneo de en-
fermedades que se dividen en dos grandes grupos dependiendo
de la presencia o ausencia de células de Langerhans. Las histio-
citosis de células de Langerhans (HCL) se caracterizan por la
proliferacion de dichas células e infiltracion de distintos érganos
y tejidos. Son caracteristicas de estas células la positividad inmu-
nohistoquimica para S-100 y CD1a asi como unas organelas in-
tracitoplasmaticas patognomonicas, los granulos de Birbeck.
Casos clinicos. Se presentan 3 pacientes, dos varones, de 7 me-
ses y 17 afios y una mujer de 16 afios que presentaban una clinica
comun consistente en papulas eritematodescamativas, confluen-
tes formando placas, en diferentes localizaciones, de aparicion
progresiva y posterior aclaramiento de las lesiones, existiendo
recurrencia en algunos de los casos. La biopsia fue compatible
con HCL y la inmunohistoquimica revel6 positividad para
S-100 y CD1a. En todos los casos, el estudio de extension para
detectar progresion de la enfermedad fue negativo.
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Discusion. Presentamos 3 casos de histiocitosis de células de

Langerhans diagnosticados recientemente en nuestro servicio.

Con el seguimiento hasta la fecha de estos casos, podemos defi-

nirlos como histiocitosis localizadas exclusivamente en la piel

como 6rgano diana y curso autoinvolutivo.

Conclusion. Presentamos estos casos con el objetivo de pensar

en esta patologia a la hora de hacer diagndstico diferencial ante

este tipo de lesiones y para insistir en la necesidad de hacer se-
guimiento en este tipo de pacientes, dada la posibilidad de pro-
gresién y transformacién maligna de esta enfermedad.
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15. SINDROME DE GARDNE

M. Mazaira-Ferndndez, L. Pérez-Varela, M. Almagro-Sanchez,
M. Cabanillas-Gonzalez?, C. de-Las-Heras-Sotos?,

J. del-Pozo-Losada, F. Pyiieiro-Gonzdlez, M.T. Yebra-Pimentel®
y E. Fonseca-Capdevila

Servicio de Dermatologia. Complejo hospitalario universitario
de A Coruiia. “Servicio de Dermatologia. CH Arquitecto
Marcide-Novoa Santos. Ferrol. bServicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario A Corufia. Espana.

Introduccion. El sindrome de Gardner se caracteriza por presen-
tar lesiones cutdneas, poliposis intestinal pre-maligna y altera-
ciones dseas. Su herencia es autonémica dominante con alto
grado de penetrancia y expresividad variable. Los codones muta-
dos (gen APC, cromosoma 5q21-22) determinardn el nimero de
manifestaciones extracoldnicas, la edad de presentacion y el po-
tencial de malignizacién de los pdlipos adenomatosos.
Caso clinico. Varén de 49 afios que consulta por lesiones tumora-
les en las plantas de ambos pies que le impiden la deambulacién.
En la exploracion se observaron ademds quistes epidérmicos,
quistes tricolemales, cicatrices hipertrdficas y fibromas blandos.
Cuatro afios antes se le habia realizado una polipectomia de
colon. Su padre fallecié por cdncer de colon y un tio paterno
presentaba poliposis intestinal. El estudio histolégico de la tumo-
racion del pie fue compatible con tumor desmoide.
Discusion. El sindrome de Gardner es un sindrome poco frecuen-
te caracterizado por poliposis colénica pre-maligna, multiples
osteomas y tumores mesenquimales de la piel y tejidos blandos
(quistes epidérmicos, triguilemales, fibromas, neurofibromas,
leimoiomas, tumores desmoides, lesiones pigmentarias). Los tu-
mores desmoides tienden a recidivar y plantean problemas tera-
péuticos. En nuestro caso, se realizé tratamiento con laser CO,
en una lesién plantar, pero la familia rehusé continuar.
Conclusion. Dado el riesgo elevado de cancer, especialmente de
colon, en estos pacientes y sus familiares, deben ser sometidos a
programas de vigilancia. El conocimiento de sus manifestacio-
nes cutdneas ayuda al diagndstico y a la deteccién precoz de los
tumores asociados.
Bibliografia
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16. HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO
F. Valdés, A. Caparrini? y J.M. Calzada?

Unidad de Dermatologia. “Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital da Costa. Burela. Esparia.

El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma mds frecuente en
la edad adulta. Es un tumor de tejidos blandos que se localiza a
nivel de extremidades aunque puede aparecer en multiples luga-
res de la anatomia. En la mayor parte de los casos se presenta
como una lesion profunda que afecta misculo, nervios, estructu-
ras vasculares y hueso. Son tumores muy agresivos con un alto
indice mitético que comportan una elevada mortalidad.
Presentamos el caso de un histiocitoma fibroso maligno de loca-
lizacién eminentemente cutdnea en una paciente de 76 afios de
edad. Referia una lesién de rdpido crecimiento en uno de sus
brazos desde hacia un afio que no habia consultado dado su ca-
ricter indolente. Se exponen las caracteristicas principales y el
diagnéstico diferencial que comportan este tipo de tumores.
Bibliografia
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citoma fibroso maligno de tipo mixoide primario de lengua.
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citoma fibroso maligno pleomérfico. Un estudio de los sarco-
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17. LESIONES CUTANEAS EN ABDOMEN
EN PACIENTE DIABETICA

B. Monteagudo, M. Cabanillas, O. Suarez-Amor, D. Bellido?,
J. Pérez-Valcarcel®, A. de-la-Cruzb, C. de-las-Heras
y J.M. Cacharrén

Servicio de Dermatologia. “Servicio de Endocrinologia.
bServicio de Anatomia Patolégica. Complejo Hospitalario
Arquitecto Marcide-Novoa Santos. Ferrol. Espaiia.

El 30 % de los pacientes diabéticos experimentan afectacion cu-
tdnea en el curso de su enfermedad. Pueden aparecer enfermeda-
des como escleredema, granuloma anular, dermopatia diabética,
acrocordones o necrobiosis lipoidica; cuadros infecciosos como
mucormicosis y eritrasma; y reacciones producidas por los medi-
camentos antidiabéticos.

Presentamos el caso de una mujer de 55 afios con el antecedente

personal de diabetes mellitus tipo II que consulté por la aparicion en

abdomen de lesiones cutdneas pruriginosas en el lugar de inyeccién
de la insulina. Se realiz6 una biopsia de una de las lesiones cuyo es-
tudio histopatolégico confirmé nuestra sospecha diagndstica.

Las reacciones alérgicas a la insulina suelen ser locales, en el si-

tio de inyeccidn, pueden aparecer de forma precoz o tardia en

forma de eritema, prurito e induracién. Son excepcionales las ur-
ticarias generalizadas. La lipoatrofia y lipohipertrofia se mani-

fiestan respectivamente como dreas de atrofia subcutdnea o

nédulos subcutdneos no inflamatorios generalmente en los pun-

tos de inyeccidn.
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reactions to insulin. Effects of continuous insulin infusion and
new insulin analogs. Am J Clin Dermatol. 2007;8:21-8.

18. FASCITIS EOSINOFILICA. A PROPOSITO
DE UN CASO

S. Gémez-Bernal, L. Rodriguez-Pazos,

D. Sanchez-Aguilar-Rojas, L. Casas? y J. Toribio-Pérez
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela.

aUnidad de Dermatologia. Hospital del Barbanza. Espaiia.

Introduccion. La fascitis eosinofilica es una enfermedad rara que
se caracteriza por el endurecimiento progresivo de la piel de las
extremidades. Presentamos un caso de fascitis eosinofilica aso-
ciada a morfea en placas.
Caso clinico. Una mujer de 53 afios es remitida por endureci-
miento de la piel de piernas y muslos de 6 meses de evolucidn,
que le provocaba dolor. En la exploracién fisica se hallaron pla-
cas de morfea en abdomen. La analitica fue normal salvo por
eosinofilia relativa. La biopsia profunda de la pierna mostré un
infiltrado linfoplasmocitario con eosinéfilos que afectaba a la
fascia y tejido celular subcutdneo adyacente. La biopsia del ab-
domen fue de morfea. Ademds, la paciente tenfa un sindrome de
tinel carpiano e hipotiroidismo secundario a tratamiento con ra-
dioyodo por enfermedad de Graves.
Discusion. La fascitis eosinofilica es una enfermedad rara que se
caracteriza por edema y esclerosis de la piel de las extremidades.
No suele afectar a zonas acras ni al tronco. Inicialmente se
produce edema en las extremidades y se acompaiia eosinofilia,
elevacion de la velocidad de sedimentacion globular e hiper-
gammaglobulinemia. Posteriormente aparece fibrosis que puede
provocar dificultad en la movilizacién articular y artralgias se-
cundarias. Se ha asociado a morfea en placas, citopenias autoin-
munes, neoplasias sélidas y hematoldgicas y sindrome del tinel
carpiano. Se desconoce la etiologia aunque se han descrito casos
desencadenados por ejercicio fisico intenso, traumatismos, far-
macos y picaduras. El tratamiento consiste en corticoides
sistémicos y fisioterapia para evitar el desarrollo de contracturas
articulares.

Conclusion. Presentamos un caso de fascitis eosinofilica con

morfea en placas asociada. Revisamos la literatura referente a

esta rara enfermedad y discutimos los diagnésticos diferenciales

que se plantean.
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19. FASCITIS EOSINOFfLICA CON MORFEA
EN UNA NINA DE TRES ANOS

B. Aranegui-Arteaga, E. Ros6n-Lépez, A. Garcia-Cruz,
C. de-la-Torre-Fraga, A. Romay-Ageitos? y M.J. Cruces-Prado
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Introduccion. La fascitis eosinofilica (FE) se caracteriza por in-
flamacion y esclerosis de la fascia profunda. La morfea afecta
primariamente a dermis y grasa subcutdnea dando lugar a una
esclerosis de tipo cicatricial.

Caso clinico. Paciente de tres aios de edad que consulté por
edema, engrosamiento e impotencia funcional del miembro in-
ferior derecho de seis meses de evolucién. Asociaba serologia
1gM anti Bartonella henselae positiva, habiéndose diagnostica-
do de enfermedad por arafiazo de gato al inicio del cuadro. Pre-
sentaba un engrosamiento lefioso con aspecto de «piel de
naranja» del miembro, depresiones lineales siguiendo los tra-
yectos venosos en el dorso del pie y adenopatias inguinales,
con mdaculas hipocrémicas en hemicuerpo derecho siguiendo
lineas de Blaschko, algunas sobrepasando la linea media. Apor-
taba analiticas, destacando eosinofilia, hipergammaglobuline-
mia, aldolasa elevada, positividad de ANA, anti nDNA y anti
musculo liso. Ante la sospecha de fascitis eosinofilica, se rea-
lizaron pruebas complementarias. La RMN mostré un engro-
samiento fascial con realce post-contraste en cuddriceps,
compartimento anterior tibial y gemelo interno, adenopatias en
hueco popliteo e ingle y edema 6seo. En la biopsia profunda del
muslo se observaba esclerosis de dermis, septos del subcutis y
fascia, con infiltrado inflamatorio de predominio linfohistioci-
tario, eosindfilos y células plasmaticas. En el dorso del pie se
apreciaba esclerosis del coldgeno dérmico e infiltrado inflama-
torio en la unién dermoepidérmica. La serologia de Borrelia
burgdorfieri fue negativa y los anticuerpos anti B. haenselae se
negativizaron. La paciente fue diagnosticada de fascitis eosino-
filica con morfea, iniciando tratamiento con corticoterapia sis-
témica y metotrexato.
Discusion. Actualmente continda la controversia acerca de la FE
como entidad propia o como parte de un espectro de enfermeda-
des caracterizadas por la esclerosis de tejidos blandos a distintos
niveles, en el que se incluiria la morfea. En la FE, el proceso in-
flamatorio y la esclerosis de la fascia pueden extenderse a tejidos
supra o subyacentes y asociarse a lesiones de morfea en distintas
partes del cuerpo.

Conclusion. Presentamos un nuevo caso de fascitis eosinofilica y

morfea asociados en una nifia de tres afios. Dicha asociacién ha

sido previamente documentada y nos inclina, en nuestro caso, a

pensar en un mecanismo fisiopatogénico comun.
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20. DERMATOSIS EOSINOFILICA )

EN UN PACIENTE CON LEUCEMIA LINFATICA
CRONICA
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Introduccion. La paniculitis eosinofilica es un patrén histolégico
caracterizado por la infiltracion del tejido celular subcutdneo por
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eosindfilos y aparece como respuesta a diversos procesos como
picaduras de insecto, parasitosis, farmacos o enfermedades he-
matoldgicas.
Caso clinico. Varén de 63 afios diagnosticado hace 2 afios de
sindrome linfoproliferativo crénico tipo leucemia linfatica cré-
nica B tratado con quimioterapia. Refiere desde el comienzo de
su enfermedad la aparicién de forma recurrente de lesiones no-
dulares dolorosas con signos de inflamacién local en miembros.
En ocasiones aparecen tras los ciclos de quimioterapia. El estu-
dio histolégico mostraba una paniculitis septal y lobular con un
infiltrado inflamatorio predominantemente eosinofilico. En
brotes sucesivos, las lesiones cambian su morfologia a elemen-
tos de tipo prurigo, urticariformes, similares a picaduras de
insecto. Una biopsia cutdnea mostraba un denso infiltrado eosi-
nofilo intersticial afectando a toda la dermis con ocasionales
figuras en llama. Las exploraciones complementarias s6lo mos-
traron eosinofilia y linfocitosis. El paciente negaba picaduras
de insecto y se descartaron otras causas responsables como pa-
rasitosis o fdrmacos. Las lesiones respondieron a esteroides t6-
picos y sistémicos, desapareciendo tras remitir el proceso
hematolégico.
Discusion. El caso se interpreté como una dermatosis eosino-
filica asociada a su sindrome linfoproliferativo que comenzd
como una paniculitis eosinofilica. Este cuadro, también de-
nominado reaccién exagerada a picadura de insecto, es un
cuadro reactivo asociado a procesos hematolégicos, con ma-
nifestaciones clinicas diversas que variables que dependen de
que la respuesta se localice en la dermis o en el tejido celular
subcutdneo.

Conclusion. La paniculitis eosinofilica puede ser una manifesta-

cién del espectro de la dermatosis eosinofilica asociada a proce-

sos hematoldgicos.
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21. PURPURA PALPABLE PERIFOLICULAR Y VIH

L. Rodriguez-Pazos, S. Gémez-Bernal, E. Gutiérrez-Gonzélez,
D. Sanchez-Aguilar-Rojas, T. Rodriguez-Granados

y J. Toribio-Pérez
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Introduccion. Aunque el cuadro clinico de las vasculitis leuco-
citoclasticas tiende a ser bastante homogéneo, pequefios datos
de la exploracion fisica pueden orientarnos hacia su posible
etiologia.
Casos clinicos. Caso 1: Varén de 28 afios de edad, homosexual,
que presentaba brotes de lesiones purptiricas palpables en extre-
midades inferiores de 2 meses de evolucién. La localizacién de
las lesiones era preferentemente folicular. El estudio histopatol6-
gico confirmé que se trataba de una vasculitis leucocitoclastica.
Las pruebas complementarias fueron normales, excepto las sero-
logfas positivas para el VIH y los niveles de CD4 de 120 cel/ul.
Caso 2: Varén homosexual de 21 afios de edad que referia le-
siones en piernas de 3 dfas de evolucién. Cinco dias antes habia
iniciado un tratamiento con amoxicilina clavuldnico por farin-
goamigdalitis de repeticidn. A la exploracién fisica llamaba la
atencion la localizacién perifolicular de las lesiones. Se confirmé
histolégicamente el diagndstico de vasculitis leucocitocldstica.
Las pruebas complementarias realizadas mostraban una serolo-
gfa positiva para VIH y unos niveles de CD4 de 400 cel/ul.
Discusion. Aunque las vasculitis son un fenémeno raro en el con-
texto de la infeccién por el VIH, practicamente cualquier tipo de
vasculitis de pequeflos, medianos y grandes vasos puede verse en
el transcurso de la enfermedad. La localizacién preferentemente
perifolicular de la purpura palpable ha sido descrita con anterio-
ridad en 3 pacientes con VIH y SIDA. Ninguno de ellos presen-
taban otras manifestaciones de la enfermedad en el momento del
diagnéstico. El mecanismo por el que se produce la acentuacién
folicular de la purpura se desconoce. Como posibles mecanismos
se han postulado la existencia de un dafio vascular subclinico a
nivel del foliculo que facilitarfa el depdsito de inmunocomplejos
y el descenso de los niveles de vitamina C secundarios a la infec-
cién.
Conclusion. La vasculitis leucocitoclastica perifolicular debe ha-
cernos sospechar una infeccién por VIH aunque el paciente no
presente ningun otro dato de la enfermedad.
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22. SARCOMA DE KAPOSI EN PACIENTE
TRATADO CON BORTEZOMIB Y TRASPLANTE
ALOGENICO DE PROGENITORES
HEMATOPOYETICOS

A. de-Andrés, W. Martinez-Gémez, M. Almagro-Sanchez,
L. Rosende, L. Pérez y E. Fonseca-Capdevila
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Introduccion. El sarcoma de Kaposi es un proceso de origen en-
dotelial en el que el HHV-8 actida como inductor. Su incidencia
aumenta entre trasplantados e inmunodeprimidos. El bortezomib
inhibe reversiblemente la actividad quimiotripsina del proteoso-
ma 26s que participa en la regulacion del ciclo celular, inducien-
do la apoptosis. Estd autorizado en pacientes con mieloma
multiple en progresion tras fracaso de tratamientos previos.
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Caso clinico. varén de 55 afios, diagnosticado 2 afios antes de
mieloma multiple. Inicialmente recibid tratamiento con corticoi-
des y radioterapia y trasplante de progenitores hematopoyéticos
autdlogo. Debido a la progresion de la enfermedad inicié trata-
miento de rescate con bortezomib y dexametasona, teniendo que
suspenderse el primero a los cuatro meses por toxicidad neurold-
gica y hematoldgica. Se somete entonces a un trasplante de pro-
genitores hematopoyéticos alogénico, asociando inmunosupresion
con ciclosporina y prednisona. A los 3 meses presenta un sarco-
ma de Kaposi confirmado histolégicamente y con PCR positiva
para HHV-8.
Discusion. El sarcoma de Kaposi es poco frecuente en trasplan-
tados de progenitores hematopoyéticos. Su aparicion se relaciona
fundamentalmente con el grado de inmunodepresion. El uso de
nuevos inmunosupresores € inmunomoduladores aumenta la pro-
babilidad de aparicién de complicaciones. Aunque no estd de-
mostrada la asociacién entre el sarcoma de Kaposi y el
bortezomib, teniendo en cuenta su mecanismo de accién y la
aparicion en la literatura de asociacién con procesos tumorales e
infecciosos!, parece razonable pensar que pueda desempefiar un
papel coadyuvante en su aparicion.
Conclusion. La comercializacion de nuevos farmacos posibilita
la aparicion de efectos secundarios que muchas veces se expre-
san con patologia dermatolégica. Aunque la participacién del
bortezomib en el desarrollo del sarcoma de Kaposi es poco pro-
bable en nuestro caso, nos parece oportuno revisar sus mecanis-
mos de actuacién y sus complicaciones cutdneas.
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23. PILIANNULATI' Y ALOPECIA AREATA
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Introduccion. El pili annulati se trata de una rara displasia del
tallo piloso caracterizada clinicamente por la presencia de multi-
ples bandas brillantes que se corresponden con espacios oscuros
en la microscopia dptica. Su asociacion con alopecia areata no es
infrecuente. A continuacién describiremos un caso discutiendo
posteriormente dicha relacién.

Caso clinico. Nifia de 12 afios de edad. De un mes de evolucién
presentaba caida difusa e intensa del pelo de cuero cabelludo y
cejas. En la exploracién dermatoldgica se evidencian mdltiples
bandas brillantes remedando «gotas de rocio» a dicho nivel. Di-
chas lesiones eran referidas desde la infancia. Las pruebas anali-
ticas efectuadas incluyendo hemograma, bioquimica, estudio del
metabolismo del hierro y tiroideo fueron normales. La maniobra
de Saboreaud fue positiva. La biopsia cutdnea revel6 una alope-
cia no cicatricial con infiltrado linfocitico peribulbar. El estudio
mediante microscopia mostré multiples bandas oscuras, centra-
les y afiladas que se disponian periédicamente a lo largo del tallo
piloso. La microscopia electrénica no evidencié alteraciones.
Dados los datos expuestos se llegé al diagndstico de alopecia
areata en paciente con pili annulati.

Discusion. El pili annulati se trata de una displasia del tallo
piloso de la que existen apenas 50 casos bien documentados
en la literatura. Descrito en 1866 por Landois se caracteriza
por la presencia de multitud de bandas brillantes a lo largo
del pelo que se corresponden con espacios oscuros en la mi-
croscopia Optica. Dichos espacios son causados por la pre-

sencia de cavidades rellenas de aire en la corteza, aunque el
origen ultimo de los mismos es desconocido. No suele pre-
sentar fragilidad capilar debiendo distinguirse del pseudopili
annuliti y del resto de las displasias pilosas. Se ha asociado
con frecuencia a alopecia areata siendo éste el motivo de con-
sulta habitual. No existe un tratamiento eficaz aunque se han
documentado casos de mejoria parcial y total tras la resolu-
cion de la alopecia areata. Actualmente se cree que dicha
asociacidn es casual aunque no existen evidencias suficientes
para afirmarlo rotundamente.

Conclusiones. Se presenta un caso de pili annulati asociado a
alopecia areata y se describe su posible relacion.

24. POSIBLE BROTE DE ONICOMADESIS
EPIDEMICA EN GALICIA: ;ALGUIEN HA VISTO
MAS CASOS?

A. Batalla, I. Garcia-Doval, B. Aranegui, M.A. Garcia-Cruz,
C. Posada, C. de-la-Torre-Fraga y M.J. Cruces-Prado

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra.
Esparia.

Introduccion. La onicomadesis es el desprendimiento completo
de la 1dmina ungueal desde la matriz proximal, y es debida a un
acontecimiento que provoca la detencién del crecimiento de la
matriz.

Caso clinico. Presentamos el caso de dos nifias de 3 afios, herma-

nas gemelas, que presentaban dichas alteraciones ungueales en

dedos de las manos. Acudian a una guarderia en Villagarcia, don-
de existe un caso similar.

Discusion. La onicomadesis tiene una etiologfa variable (infec-

ciones, firmacos...) y es infrecuente en nifios. En este grupo de

edad se ha relacionado con el antecedente de la enfermedad mano-
pie-bocal-2 que precede en pocas semanas a la patologia ungueal,

y plantea una probable etiologfa viral de la misma. Se ha publica-

do un dnico caso de onicomadesis epidémica en Valencia, en

2008, donde se registraron 213 casos, la mayoria en nifios meno-

res de 4 afios de edad?.

Conclusion. Presentamos dos nuevos casos de onicomadesis y

alertamos de la posibilidad de que se trate de un nuevo brote en

nuestra comunidad.
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25. XANTOGRANULOMA. ESTUDIO
CLINICO-PATOLOGICO DE 20 CASOS

D. Gonzilez-Vilas, J. Garcia-Gavin, J. Concheiro-Cao

y J. Toribio-Pérez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. Espaiia.
Introduccion. Los xantogranulomas (XG’s) representan una de

las «histiocitosis no X» mas frecuentes. Cldsicamente se conoce
como «xantogranuloma (XG) juvenil» ya que la mayoria de los
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casos se han descrito en nifios y jévenes. Sin embargo, se han
descrito varios casos de XG’s en sujetos adultos. Esto tltimo ha
hecho plantear a varios autores si podria existir alguna diferencia
clinico-patolégica entre ambos grupos.
Objetivo. Comparar los hallazgos clinicos e histopatoldgicos en-
tre estas dos variantes de xantogranulomas, contrastando nues-
tros resultados con los trabajos publicados.
Métodos. Se han estudiado mds de 20 casos de ambas variantes
vistos en nuestro servicio en las dltimas dos décadas (1988-2008).
Se realizan nuevas ldminas de la mayoria de los casos y se vuel-
ven a examinar detenidamente por un experto dermatopatélogo.
En todos los casos que fue posible, se realizé un minucioso estu-
dio del historial médico de cada paciente.
Resultados y conclusiones. Como en estudios precedentes, no
hemos encontrado grandes diferencias clinico-patolégicas en-
tre ambos grupos!. Asimismo, se han confirmado ciertas aso-
ciaciones previamente descritas en la literatura2, lo cual nos
obliga a pensar en ellas cuando estamos ante un XG en nuestra
consulta.

Bibliografia

1. Zelger B, Cerio R, Orchard G, Wilson-Jones E. Juvenile and
adult xanthogranuloma. A histological and immunohistoche-
mical comparison. Am J Surg Pathol. 1994;18:126-35.

2. Larson MJ, Bandel C, Eichhorn PJ, Cruz PD Jr. Concurrent
development of eruptive xanthogranulomas and hematologic
malignancy: two case reports. J Am Acad Dermatol. 2004;50:
976-8.

26. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS B
GRANDES DE LAS PIERNAS
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Introduccion. El linfoma cutdneo de células grandes B de las
piernas es una proliferacion clonal de células B que constituye el
2 % de los linfomas cutdneos primarios. Tienen en general un
prondstico intermedio, con una supervivencia media a los 5 afios
del 50 %.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 86 afios de
edad que acude a nuestras consultas por varias lesiones cutd-
neas localizadas en cara posterior de pierna derecha, asinto-
madticas y con crecimiento paulatino, las presentaba desde
hacia aproximadamente 18 meses. Se realiz6 toma de biopsia
cutdnea de una de las lesiones; en la que se aprecia una neo-
plasia difusa que afecta a dermis y tejido celular subcutaneo;
formada por células B de tamafio intermedio o grande. El es-
tudio inmunohistoquimico muestra positividad marcada para
CD20, BCL-2 y MUM-1, positividad focal y débil para
BCL-6; mientras el CD10 es negativo. En el estudio de exten-
sién se detecta afectacion ganglionar en ganglios ilfacos, peri-
adrticos y alrededor de las cavas. No se demuestra afectacion
de la médula dsea ni de otros érganos. Se instaura tratamiento
con ciclofosfamida, adriamicina y prednisona con mala res-
puesta al mismo.

Discusion. Destacar que se trata de un linfoma cutaneo de células
B grandes de las piernas con factores de mal prondstico como
son la edad de la paciente, la localizacion de las lesiones en las
piernas, la presencia de multiples lesiones cutdneas, la afectacién
extracutdnea a nivel ganglionar y la positividad en el estudio in-
munohistoquimico para BCL-2 y MUM-1.

Conclusion. Presentamos un nuevo caso de linfoma cutdneo de
células B grandes de las piernas, con clinica cutdnea caracteristi-
cay con factores de mal prondstico.
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27. HEMANGIOMA VISCERAL. RESPUESTA
A PROPANOLOL ORAL
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Introduccion. El propanolol oral que ha comenzado a utilizarse
recientemente para el tratamiento de los hemangiomas infantiles,
ha revolucionado el tratamiento de los mismos sobre todo en los
casos extensos y potencialmente graves.
Caso clinico. Nifa de 2 meses que fue valorada por un he-
mangioma segmentario facial con afectacion y ulceracién del
labio inferior. Inicialmente se realizé tratamiento esteroideo
oral y una sesién de IPL en el labio con lo que presenté una
mejoria considerable. Se retiraron paulatinamente los corti-
coides pero a partir de los 7 meses comenz6 una masa azulada
en térax. Se pidié una resonancia magnética nuclear que mos-
tré que la lesidn infiltraba las parétidas, rodeaba la laringe y
se introducia en el térax hasta la punta cardiaca. Se inici6 tra-
tamiento con corticoides y propanolol (2 mg/kg/dia) con una
respuesta espectacular. Se suspendieron los corticoides a las
2 semanas y se mantuvo solo en propanolol. A los 3 meses se
repiti6 la resonancia con desaparicion casi total de las lesio-
nes viscerales.
Discusion. El propanolol oral ha demostrado una excelente efica-
cia en hemangiomas de gran tamafio. El mecanismo de accién
exacto no se conoce, se ha postulado como posibles mecanismos
la vasoconstriccion o la disminucién de expresién de VEGF o
FGF. A pesar de ello atin estdn por determinar los resultados con
amplio nimero de casos asi como las dosis y controles necesa-
rios, que actualmente se estd haciendo en un estudio multicéntri-
co internacional.
Bibliografia
1. Léauté-Labréze C, Dumas de la Roque E, Hubiche T, Bora-
levi F. Propanolol for severe hemangiomas of infancy. N Eng
J Med. 2008;358:2649-51.

28. DERMATOSIS ANO-GENITAL DE LARGA
EVOLUCION EN UNA MUJER

L. Rosende, M. Almagro-Sanchez, B. Fernandez-Jorge, J. Barja,
C. Pefia, T. Hermida?, A. de-Andrés y E. Fonseca-Capdevila

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica.
Complejo Hospitalario Universitario A Corufia. Espana.

Introduccion. En el area ano-genital pueden manifestarse multi-
ples enfermedades cutdneas. Una de las mds frecuentes es el ec-
cema de contacto irritativo favorecido por el calor, la humedad,
la maceracién y el contacto con secreciones.

Caso clinico. Mujer de 52 afos con antecedentes personales de
histerectomia total con anexectomia derecha en 1999 por displa-
sia cervical de alto grado y antecedentes familiares de cdncer de
colon, que presenta secrecién vaginal amarillenta y prurito vul-
var de un afio de evolucién. A la exploracién presentaba placa
eritemato-edematosa que al inicio afectaba Gnicamente a genita-
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les externos, y posteriormente se extendi6 a drea perianal y raiz
de los muslos. Ante la sospecha de patologia infecciosa fue trata-
da con antifingicos, metronidazol y ciprofloxacino con mejorias
temporales. Dado el empeoramiento progresivo se decide ingre-
so hospitalario, en el que la paciente refiere diarrea blanda de
meses de evolucion y se evidencia secrecion fecaloidea, sospe-
chando la presencia de una fistula entero-vaginal secundaria a
una enfermedad de Crohn. El estudio anatomopatolégico en dos
ocasiones fue compatible con un eccema de contacto irritativo
descartando enfermedad de Crohn infiltrante. La IFD fue negati-
va. La colonoscopia fue normal y a la exploracién ginecolégica
no visualizaba fistula, por lo que fue preciso realizar una RMN
pélvica y un trdnsito intestinal que confirmaron la presencia de
fistula entero-vaginal asi como una ileitis sugestiva de enferme-
dad de Crohn.

Conclusion. El abanico de posibilidades diagndsticas en una mu-
jer con lesiones ano-genitales es muy amplio. Cuando los hallaz-
gos confirmen que estamos ante un eccema de contacto irritativo
sin causa definida, la bisqueda de fistulas puede facilitar el diag-
ndstico de procesos digestivos silentes.

29. ESCLEREDEMA DE BUSHCKE:
PRESENTACION DE UN CASO

A. Alvarez—Pérez, E. Gutiérrez-Gonzilez, L. Rodriguez-Pazos,
M. Loureiro-Martinez, M. Ginarte-Val y J. Toribio-Pérez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. Esparia.

Introduccion. El escleredema adultorum de Buschke, es una pa-
tologia infrecuente que se caracteriza por induracién de la piel
del cuello y parte superior del tronco debida a depdsito de muco-
polisacaridos y engrosamiento de la dermis. En la actualidad, se
distinguen tres tipos de escleredema de Bushke, segin se relacio-

ne con infecciones (bacterianas y virales), paraproteinemias o

diabetes mellitus.

Caso clinico. Describimos el caso de un paciente varén de

39 afios de edad con diabetes mellitus tipo 1, que acude a consul-

ta por presentar una lesién de aproximadamente 2 afios de evolu-

cidn, localizada en la espalda, estable, que referia como una

«dureza». En la exploracion dermatolédgica se observé endureci-

miento de la piel del tercio superior de la espalda con superficie

levemente eritematosa y bordes imprecisos. Mediante la clinica y

los hallazgos histopatoldgicos, se estableci6 el diagndstico de

escleredema de Bushcke.

Discusion. Se piensa que en el 20 % de los casos, el escleredema

de Buschke se relaciona con la diabetes mellitus y que al ser ha-

bitualmente benigno, es infradiagnosticado.

Conclusion. Realizamos una revisién de esta patologia y comen-

tamos sus opciones terapéuticas en el momento actual.
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30. ERUPCION ROSACEIFORME POR CETUXIMAB

R. Fernandez-Torres, W. Martinez-Gomez, J. Cuevas?,
M. Mazaira, S. Paradela y E. Fonseca-Capdevila

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario
de A Coruiia. “Servicio de Anatomia Patologica. Hospital
Universitario de Guadalajara. Esparia.

Introduccion. El cetuximab es un anticuerpo monoclonal quimé-
rico que actia bloqueando la unién del receptor del factor de cre-
cimiento epidérmico (RFCE) con sus ligandos naturales y que ha
demostrado eficacia en el tratamiento del carcinoma de colon
avanzado. Los inhibidores del RFCE son bien tolerados y care-
cen de los efectos secundarios de los agentes citotéxicos conven-
cionales, sin embargo, debido a su mecanismo de accién, se
asocian casi invariablemente con toxicidad cutdnea. Presentamos
el caso de un paciente con un carcinoma de colon metastatico
que desarroll6 una erupcién de patrén rosaceiforme durante el
tratamiento con cetuximab.

Caso clinico. Paciente varén de 72 afios de edad diagnosticado
de carcinoma de recto estadio IV en 2005, para lo que realiz6
tratamiento con quimioterapia, radioterapia y colostomia de des-
carga. En junio de 2006, debido a la progresién de la enferme-
dad, inicia tratamiento con cetuximab (250 mg/m?) e irinotecan
(180 mg/m?), presentando una reaccién papulo-pustulosa leve en
la cara y mitad superior del tronco, a las 3 semanas del inicio.
A los 2 afios del inicio del tratamiento acude por presentar lesio-
nes en placa, eritemato-descamativas, con telangiectasias y tapo-
nes corneos, en regiones preauriculares y en cuero cabelludo. En
la biopsia cutdnea se observaba ligera hiperqueratosis infundibu-
lar, con dilatacién vascular en la dermis superficial e infiltrados
inflamatorios linfocitarios perivasculares y perifoliculares. Con
el diagnéstico de perifoliculitis secundaria a cetuximab se indicé
tratamiento con minociclina (100 mg/dia durante 4 meses) y me-
tronidazol 0,75 % gel, con gran mejoria de las lesiones al mes de
tratamiento y resolucién completa a los 4 meses.

Discusion. Las erupciones acneiformes son el efecto adverso
mads frecuente en pacientes tratados con cetuximab. Suelen ocu-
rrir en las primeras semanas de tratamiento y consisten en lesio-
nes papulo-pustulosas, sin comedones, que afectan a cara, cuero
cabelludo y parte superior del tronco, pudiendo extenderse a ab-
domen y extremidades. En los casos leves suele ser suficiente el
tratamiento topico habitual del acné, mientras que en los casos
moderados es necesario afladir una tetraciclina oral. Con menor
frecuencia puede presentarse xerosis, paroniquia, hiperpigmenta-
cion, telangiectasias y tricomegalia.

Conclusion. Presentamos un caso de erupcion cutdnea secunda-
ria a cetuximab, de aspecto clinico rosaceiforme e inicio tardio,
con buena respuesta al tratamiento con tetraciclinas.

31. ACANTOMA DE CELULAS CLARAS. ESTUDIO
DE 14 CASOS

J. Garcia-Gavin, D. Gonzéilez-Vilas, S. Gémez-Bernal

y J. Toribio-Pérez

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario.
Facultad de Medicina. Santiago de Compostela. Esparia.

Introduccion. El término Acantoma de Células Claras (ACC) fue
acuflado por Degos en 1962. Desde entonces son numerosos los
estudios publicados que han contribuido a esclarecer las caracte-
risticas clinicas e histopatoldgicas. A pesar de ello, a dia de hoy,
la naturaleza de la lesion es desconocida, existiendo un debate
establecido entre un origen tumoral o inflamatorio.

Objetivo. Realizar un estudio retrospectivo de los casos vistos en
nuestro servicio en los dltimos 25 afios. Se busca obtener un per-
fil de paciente tipo, asi como esclarecer posibles patrones y he-
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chos histopatolégicos que contribuyan a delimitar la histogénesis
entidad.

Material y métodos. Revisamos las piezas de biopsia archivadas
en nuestro Departamento con el diagndstico de ACC desde 1990
hasta 2008. Se recuperan un total de 14 lesiones pertenecientes a
14 pacientes distintos. Las piezas de biopsia se incluyen de nue-
vo en bloques de parafina, realizando nuevos cortes de 4-5 . que
se tifien con hematoxilina-eosina. Un experto dermatopatélogo
revisa de nuevo cada caso anotando tanto las caracteristicas en
comin como las peculiares de cada lesion.

Resultados. Todos los casos estudiados presentaban las caracte-
risticas clinicas e histopatoldgicas propias de el ACC. Se obtie-

ne un perfil de paciente tipo, adulto con lesidn solitaria de
pequefio tamaflo, eritematosa, localizada habitualmente en
piernas. Se definen ademds dos patrones estructurales histopa-
toldgicos, el acantdsico reticular y el psoriasiforme. Se define
ademds un hecho no descrito en la histogénesis del ACC: la
acantolisis.

Conclusion. Presentamos un estudio clinico-patoldégico de una
serie de 14 ACC, dos de ellos acantoliticos, hecho no reportado
previamente en la literatura revisada. La acantosis, a expensas de
células claras, se organiza en dos patrones definidos. A dia de
hoy se desconoce la etiologia e histogénesis de esta lesion, con
datos tanto a favor de un origen tumoral como inflamatorio.
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