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ACTINOMICOSIS

Beatriz Orozco
Norma Gonzalez

Rodrigo Restrepo

Se presenta el caso clinico de un paciente de sexo feme-
nino, de 73 anos de edad, con 5 afos de evolucién de
lesién inflamatoria localizada en parpado superior izquier-
do de 1 cm de diametro, con salida de material purulento
por el conducto lacrimal.

Biopsia no concluyente.
Cultivo: Actinomices Israelii.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
(DFSP)

Juan Carlos Maya U.
Jairo Victoria Ch.

Muijer de 55 afos, quien presentd hace 21 afios nédulo en
mama izquierda que fue resecado y la biopsia report6
fibroadenoma. Un ano después presenta recidiva del tumor
resecado que fue aumentando de tamano lentamente, pero
hace un ano ha experimentado un rapido crecimiento,
observandose multiples nddulos en region pre-external y
mama izquierda, algunos ulcerados en su superficie, sobre
una placa de color violdceo, alternado con areas de
coloraciénnormal. En la palpacién se apreciaba placa firme,
indurada, de contornos irregulares adherida a planos
profundos. No se palparon adenopatias regionales y el resto
de la exploracién cutanea y general estaba dentro de los
limites normales.

Se toma biopsia de piel que muestra lesion neoplasica
maligna que compromete la dermis constituida por células
grandes atipicas, fusiformes, con patrén estoriforme de
nucleo hipercrémico con mitosis ocasionales y pequenas
areas de necrosis, confirmando el diagndstico de dermato-
fibrosarcoma protuberans ( DFSP ).

Se toma Rx de térax y llama la atencién el borramiento del
contorno derecho del corazén, lo que sugiere infiltrados
en el segmento medial del I6bulo medio, motivo por el cual
se toma TAC de térax cuyo resultado fue negativo para
metastasis pulmonar; tampoco se observd infiltracion a
musculo o hueso adyacente a la masa. Los estudios ana-
liticos de sangre y orina fueron estrictamente normales.

Con todos los estudios anteriores se lleva a junta médica
y se plantea como primera opcion cirugia de Mohs, pero por
falta de recursos econdmicos se reseca el tumor con 3cm
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de margen por cirugia oncoldgica, luego el defecto es re-
construido por cirugia plastica con un colgajo del dorsal
ancho. No hubo complicaciones post-operatorias, el
resultado estético fue satisfactorio y un ano después de
operada no se observa recidiva del tumor.

EI DFSP es un tumor fusocelular infrecuente que tiene una
gran tendencia a la recidiva local, pero un riesgo relativa-
mente bajo de diseminacion metastasica. Se considera un
sarcoma fibrohistiocitario de potencial intermedio de
malignidad. EI DFSP fue descrito inicialmente en 1924
como un “dermatofibroma recidivante y progresivo”, debido
a su similitud histoldgica con el histiocitoma fibroso benigno
y su tendencia al crecimiento por infiltracion vy la recidiva.
El DFSP constituye aproximadamente el 0.1% de todos
los tumores malignos. La mayoria de los casos de DFSP
aparece de novo. Caracteristicamente, el DFSP aparece
en un grupo relativamente joven de edad (20-50 anos,)
aunque puede afectar a ninos y ancianos. El tumor afecta
por igual a hombres y mujeres y no parece tener un com-
ponente hereditario o familiar.

Desde el punto de vista clinico, el DFSP aparece como
una placa indurada o un nédulo asintomatico que puede
tener color violaceo, rojizo-marrén o similar al de la piel.
Habitualmente afecta al tronco o las extremidades (zonas
proximales mas a menudo que las distales). Sélo el 10-
15% de los casos se observa en el area de la cabeza y el
cuello. Presenta una fase de crecimiento lenta y gradual
que evoluciona a lo largo de meses o afnos durante los
cuales aparecen nodulos en el interior de una lesion en
placa. Esta fase dalugar al aspecto protuberante del tumor.
EI DFSP suele estar fijo ala piel suprayacente y tiene una
consistencia dura. En ocasiones puede estar fijo a estruc-
turas mas profundas como el musculo y la fascia.

Debido a la naturaleza asintomatica de este tumor, a
menudo se produce un retraso entre la aparicion inicial
del mismo y el momento en el que se realiza el diagnéstico.
E! tumor puede alcanzar un gran tamano, a menudo >5
cm, en el momento de su presentacion. Existe una variante
pigmentaria del DFSP que se denomina tumor de Bednar;
se observa principalmente en pacientes con piel intensa-
mente pigmentada y es muy infrecuente. También existe
una variante atréfica de DFSP que aparece como una placa
deprimida o esclerética, y que en ocasiones simula una
morfea o cancer basocelular morfeiforme.

Desde el punto de vista histolégico, el DFSP se origina en
la dermis, y esta constituido por una trama densa y uniforme
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de células fusiformes dispuestas en fasciculos entremez-
clados de manera irregular con un patrén estoriforme. La
actividad mitética es tipicamente lenta y el pleomorfismo
nuclear minimo. Los DFSP recurrentes pueden presentar
focos mixoides caracterizados por la acumulacion de
mucina. Este tumor infiltra de manera difusa la dermis y el
tejido subcutaneo. Habitualmente el tumor se disemina mas
alla de los margenes clinicamente aparentes, en direccion
tanto horizontal como vertical. EI DFSP suele presentar
tincion inmunohistoquimica positiva para el antigeno CD34,
pero negativa para el factor Xl A, lo que sirve para distin-
guirlo del histiocitoma fibroso benigno.

EIDFSP muestra unaimportantetendencia al crecimiento
local agresivo y una tasa de recidiva del 50%. La mayoria
de recidivas se producen en los 2 6 3 primeros anos, pero
se han observado casos de recidivas tardias, por lo que
es necesario el seguimiento a largo plazo. La tasa de
recidiva se relaciona con el estado de los bordes quirdrgicos,
cuanto mas amplia la escision, menor es la recidiva. Las
metastasis son infrecuentes y se observan soélo en el 1-
4% de los pacientes. El pulmén es el érgano que presenta
metastasis con mayor frecuencia, pero también pueden
aparecer metastasis en cerebro, hueso, corazén y ganglios
linfaticos. La aparicién de metastasis constituye un signo
prondstico muy malo, debido a que la mayoria de los
pacientes fallecen en un plazo de 2 anos.

El tratamiento principal del DFSP es la extirpacion quirur-
gica completa. Se recomienda una escision amplia con un
margen de 3 cm en profundidad, incluyendo la fascia
muscular. En varios estudios se han documentado los
buenos resultados de la cirugia micrografica de Mohs. De-
bido al control preciso del borde quirdrgico que permite la
cirugia de Mohs, con estudio por crioseccién de los
margenes profundo y periféricos, este tratamiento quirar-
gico se esta convirtiendo en el tratamiento de eleccién para
la extirpacion quirdrgica del DFSP.
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GRANULOMA ANULAR SUBCUTANEO

Adriana Cruz
Raul Argote

Paciente de 38 anos de edad, con cuadro de dos anos de
evolucion de aparicion de lesiones nodulares en ambas
manos. Antecedentes personales y familiares negativos.
Al examen fisico se encontré una paciente en buen estado
general, con 12 lesiones nodulares, asintomaticas,
eucrémicas, subcutaneas, localizadas en la cara dorsal y
ventral de los dedos de ambas manos. Se le realizé biopsia,
cuyo resultado confirmé el diagnéstico de granuloma anular
subcutaneo. Se le ofrecié6 manejo quirdrgico con buenos
resultados.

El granuloma anular es una dermatosis benigna, autoli-
mitada, de etiologia desconocida, caracterizada por la
aparicién de papulas dérmicas necrobidticas.

Es una patologia mas frecuentemente encontrada en ninos
y en adultos jévenes, pero puede ocurrir a cualquier edad.
La incidencia en mujeres es mayor.

Se han encontrado asociaciones con la picadura de
insectos, exposicion solar, ingesta de alopurinol, trauma e
infecciones virales. Se ha sugerido también una predis-
posicién genética, puesto que en gemelos idénticos se han
reportado casos de esta patologia. En la variedad disemi-
nada se ha encontrado asociado con diabetes mellitus.

Existen 5 tipos de presentacién clinica, donde la forma
localizada es la mas frecuente. Entre las variedades
atipicas se encuentra la forma generalizada, papular
umbilicada, perforante linear y la de este caso clinico, la
subcutanea. El granuloma anular subcuténeo se ha repor-
tado en escalpo, palmas, plantas, gluteos, piernas, dedos
y es mas frecuente en ninos. Su presentacion es rara luego
de la segunda década de vida. Al examen fisico se
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encuentran nédulos dérmicos o subcutaneos no dolorosos,
color piel y fijos; pueden ser solitarios o multiples.

En la histopatologia se observa una inflamacién granulo-
matosa en el plejo subpapilar. Estos focos de inflamacion
tienen en su centro un area necrobiética rodeada por
histiocitos en empalizada. Estos focos necrobiéticos no son
tan grandes o tan profundos como los encontrados en los
nédulos reumatoideos, y no son difusos como los de la
necrobiosis lipoidica. Puede haber presencia de células
epitelioides y de células gigantes multinucleadas. Entre
los globos necrobidticos se pueden encontrar dreas con
colageno normal. Con histoquimica, puede haber presencia
de mucina PAS (+) y pequenas cantidades de lipidos. Con
inmuno fluorescencia, se ha visto ocasionalmente depdsito
de C3, IgM y fibrindgeno en algunos vasos de la dermis,
sugiriendo que estos complejos se pueden detectar sola-
mente en una etapa de la evolucion de la enfermedad. En
la variedad subcutdnea, los focos de necrobiosis son mas
grandes y se encuentran en la dermis profunda e inclusive
en el tejido adiposo. Los examenes de laboratorio usual-
mente son normales, por lo tanto, no deben ser solicitados
de forma rutinaria, excepto en el caso del granuloma anular
diseminado, donde es mandatorio ordenar una glicemia.

El diagnéstico diferencial del granuloma anular subcutaneo
debe realizarse con los nédulos reumatoideos.

El granuloma anular, una patologia principalmente cosmé-
tica, generalmente es asintomatica; aunque es autoli-
mitada, se han intentado numerosos tratamientos para
acelerar la resolucion, entre ellos, los esteroides tépicos,
intralesionales, fototerapia, dapsona, cloroquina, pento-
xifilina y retinoides.
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HERPES ZOSTER VARIEDAD VERRUCOSA EN
UN PACIENTE TRASPLANTADO RENAL

Beatriz Orozco M.
Angela Maria Londofio G.
Andre M. Angel

Rodrigo Restrepo M.

El herpes zoster es una infeccién ocasionada por el virus
varicela zoster, el mismo agente causal de la varicela. Se
caracteriza por presentar prédromos de dolor urente y brote
vesicular de distribucion dermatémica, pero con grandes
variaciones en las manifestaciones clinicas segun el estado
inmune del paciente. En pacientes con VIH o aquellos
transplantados se han descrito formas que simulan
carcinomas cutaneos o eczemas, entre otros.

Presentamos la historia clinica de un hombre de 21 afos,
con antecedente de trasplante renal por lo cual recibia
tratamiento inmunsupresor, que consulta por aparicién de
lesiones con sensacién urente intensa.

Al examen fisico se encuentra placa erimatoviolacea de
aspecto ligeramente verrucoso, bordes irregulares, de
aproximadamente 40 cm de didmetro, que ocupaba
hemitérax anterosuperior, hombro, tercio superior del brazo,
region posterolateral del cuello y I6bulo de la oreja del
hemicuerpo derecho. No se encontraron vesiculas sobre
la placa o lesiones similares en el resto del cuerpo.

Se toma una muestra para prueba de Tzanck y biopsia, el
primero informd células balonadas multinucleadas
acantoliticas que hacian el diagnostico compatible con
herpes zoster, el cual fue confirmado posteriormente con
la biopsia que reporté los mismos cambios asociados con
proliferacién epidérmica, realizandose el diagnéstico de un
herpes zoster variedad verrucosa.
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El paciente es tratado con aciclovir durante dos meses,
tiempo en el cual obtuvo mejoria total de las lesiones.
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HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
ENFERMEDAD DE HASHIMOTO-PRITZKER

César Gonzalez Ardila
Adriana Motta

La reticulohistiocitosis congénita autolimitada, o enfermeda-
d de Hashimoto-Pritzker (EHP), es una rara entidad que
corresponde a la variante benigna del espectro de
histiocitosis de células de Langerhans observada en el
periodo neonatal.

Reportamos el caso de un varén de 1 mes de edad, con
cuadro desde el nacimiento de lesiones papulares rojo-
parduzcas costrosas, localizadas en dorso y pliegue
inguinal, las cuales resolvieron espontaneamente en 2
meses.

Se toma biopsia que reporta epidermis ulcerada y dermis
con infiltrado de células de Langerhans con buen numero
de eosindfilos.

Las histiocitosis corresponden a entidades caracterizadas
por la acumulacién anormal y proliferacion de células que
expresan marcadores de las células de Langerhans (HCL)
epidérmicas en varios érganos. El espectro clinico de HCL
es extremadamente variable, pudiendo observar desde
formas asintomaticas hasta enfermedad multisistémica
fulminante.

La etiopatogenia de la enfermedad es poco entendida,
generando varias hipétesis que incluyen desorden clonal,
proliferacion celular mediada por citocinas y/o procesos
reactivos a infeccion viral. Es posible que ciertos factores
genéticos en algunos individuos incrementen la suscepti-
bilidad para la expresion biolégica de la enfermedad.

Las manifestaciones clinicas corresponden a la aparicién,
en el periodo neonatal, de numerosas lesiones papulo-
nodulares firmes de color rojo pardo distribuidas en cuero
cabelludo, tronco, extremidades, palmas y plantas. Usual-
mente pueden escoriarse o ulcerarse, y sufren una
regresion espontanea entre el tercer y cuarto mes de vida,
dejando cicatrices atréficas blanquecinas o solamente
hiperpigmentacion residual postinflamatoria. EI 20% de los
casos presentan lesiones solitarias. Algunos pacientes
muestran compromiso de mucosas y por definicién no se
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encuentra compromiso sistematico. El desarrollo fisico y
mental de estos pacientes es normal.

En la EHP nuevas papulas normalmente no se desarrollan
después de los 2 meses de vida, y su aparicion debe hacer
sospechar una forma agresiva de histiocitosis.

Histoldgicamente la EHP muestra un infiltrado dérmico de
histiocitos pleomérficos, con abundantes eosindfilos que
muestran un citoplasma con aspecto de vidrio esmerilado.
Células gigantes multinucleadas pueden observarse. La
epidermis puede estar infiltrada y ulcerada. En la inmuno-
histoquimica la mayoria de las células mononucleares son
reactivas a la proteina S100, CD1a y recientemente
CD101.La microscopia electrénica demuestra granulos de
Birbeck y cuerpos densos laminares en el 10-30 % de los
histiocitos.

El diagndstico de EHP se establece segun los siguientes
criterios: 1) lesiones cutaneas congénitas; 2) ausencia de
compromiso extracutaneo; 3) histologia con infiltrado de
células de Langerhans; 4) involucién espontanea de las
lesiones; 5) ausencia de recurrencia.

Los neonatos con enfermedad limitada a la piel y mucosas
sin compromiso sistémico tienen un buen prondstico y no
requieren tratamiento; sin embargo, se han informado casos
de recaidas y complicaciones sistémicas de nifios inicial-
mente diagnosticados como EHP. Estas recaidas ocurren
meses 0 anos después de la resolucion de las lesiones y
comprometen piel, hueso, hipdfisis, ganglio linfatico, higado
y médula dsea.

Dado que no existen criterios clinicos y/o histolégicos que
puedan predecir el curso de la enfermedad, se recomienda
que todo infante con EHP sea seguido a largo plazo, por
el potencial no cuantificado de recaidas o desarrollo de
proliferacién maligna.
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MANIFESTACIONES CUTANEAS DE LA COLITIS
ULCERATIVA

Lina Maria Arango
Beatriz Orozco
Rodrigo Restrepo

Paciente de 22 afos con lesiones papulares, con pustulas
pequenas, y costras ligeramente pruriginosas localizadas
en miembros inferiores, crénicas, recurrentes que resuelven
dejando cicatrices hiperpigmentadas.

El paciente tiene antecedente de dos hospitalizaciones por
cuadrode ileitis terminal, artritis y aftas orales acompanadas
de fiebre y periodos de remision asociados con diarrea.
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Estudio inmunolégico HIV negativo, VDRL no reactivo, PCR
y sedimentacién aumentada, estudios para hepatitis By C
negativos.

Estudios histopatoldgicos:

1. Biopsia de mucosa gastrica: gastritis crénica moderada
con actividad inflamatoria moderada. H. pylori negativo.

2. Mucosa ileal normal.

3. Mucosa de colon: colitis ulcerativa idiomatica con
actividad inflamatoria moderada.

4. Colon: polipo hiperplasico

Coloraciones para hongos y bacilos acido-alcohol resis-
tentes: negativos
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MELANOMA SUBUNGUEAL IN SITU

Luz Marina Gomez
Juan Esteban Arroyave
Rodrigo Restrepo

Se presenta el caso clinico de un paciente sexo masculino
de 34 anos de edad, con antecedente de melanoniquia
estriada en pulgar izquierdo desde la infancia; refiere
pigmentacién negra oscura que compromete toda la lamina
ungleal de 4 afnos de evolucion, asintomatica. No reporta
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pérdida de peso, sintomas constitucionales ni antecedentes
de trauma previo, patoldgicos o familiares de importancia.

Al examen fisico se encuentra lamina ungleal con pigmen-
tacién negro oscuro, y maculas hiperpigmentadas que
comprometen pliegues periungueales de pulgar izquierdo.
No presencia de adenopatias.

Se practicé laminectomia y matricectomia y se envio a
estudio histopatoldgico. Dx: melanoma subungueal in situ.

Se realizé amputacion de falange distal. Paciente en el
momento en buenas condiciones generales, sin recidivas.
El hijo presenta melanoniquia estriada, en el momento en
seguimiento estrecho y control fotografico.
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NEVUS DE ITO RETICULADO

Guillermo Jiménez C.
Milton Mejia M.
Rodrigo Restrepo M.

Paciente de sexo femenino, quien acude a la consulta de
dermatologia por presentar lesién equimaética en espalda,
de dos afos de evolucion, sin antecedente de trauma,
totalmente asintomatica.

Al examen fisico se encuentra macula violacea de aspecto
reticulado, de aproximadamente 10 cm de diametro,
ubicada en la interescapular y central de la espalda.

La biopsia muestra presencia de melanocitos dérmicos en

forma dispersa y melanéfagos dendriticos, descripcion
compatible con nevus de [to.
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OCRONOSIS EXOGENA

César Gonzalez Ardila
René Rodriguez

Reportamos el caso de una mujer de 40 anos de edad,
con cuadro de 2 anos de evolucién de aparicion de lesiones
maculares, puntiformes, pardo-azuladas, de disposiciéon
simétrica en la region malar bilateral asociadas con eritema
perilesional y algunas telangectacias. Habia recibido
tratamiento con hidroquinona al 5%, sin mejoria de la
sintomatologia. La biopsia confirma el diagnéstico de
ocronosis.

La alcaptonuria, u ocronosis endégena, es un trastorno
autonoémico recesivo de baja incidencia (1:250.000),
caracterizado por la deficiencia de la enzima acido-
homogentisicoxidasa, lo que produce la acumulacion del
acido homogentisico en union irreversible con las fibras
de colageno cuya polimerizacion conlleva a pigmentacion
cutanea y artropatia.

En la primera década de la vida se manifiesta como orina
oscura y apariciéon de cerumen marrén oscuro o negro,
ademas de pigmentacion cutanea axilar. Durante la evolu-
cién de la enfermedad puede observarse la formacion de
granulos de pigmento ocronético en la dermis y los foliculos
sudoriparos, y la trasmision de dichos cambios a través
de la piel delgada que cubre los cartilagos pigmentados,
siendo aparente en la punta de la nariz y pabellén auricular.
Puede comprometer ademas escleras y piel de la regién
axilar y genital.

La manifestacion mas invalidante de la enfermedad
corresponde al desarrollo de la artropatia, la cual puede
comprometer grandes articulaciones como hombro, rodilla,
cadera y columna vertebral, generalmente respetando pies
y manos. Otros signos incluyen sordera, obstruccion
genitourinaria y complicaciones cardiovasculares.

La ocronosis exégena ha sido reportada como manifes-
tacion de la ocronosis enddgena en la piel en pacientes de
predominio de raza negra, con la presentacion de maculas
negro-azuladas asintomaticas localizadas en region malar,
cuello y region inferior de los labios, sin evidencia de
complicaciones sistémica o anormalidades urinarias.
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Histoldgicamente se observan fibras con forma de banana
pardo-amarillentas localizadas en la dermis papilar, asi
como moderado infiltrado de histiocitos, homogeneizacion
y edema del colageno.

La hidroquinona topica puede inhibir el acido homogentisi-
coxidasa en la piel, resultando en una acumulacion local
del acido homogentisico con la formacion del pigmento
ocronotico. Aunque originalmente se describié esta
reaccién con altas concentraciones de hidroquinona,
recientemente se han publicado reportes con prepara-
ciones al 2%.

El tratamiento de la ocronosis exégena ha sido desalen-
tador, reportando fracasos con el uso de tretinoina,
crioterapia y acido tricloroacético y algunos reportes de
beneficio con dermoabrasion, laser de CO, y rubi.
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PAPULOSIS LINFOMATOIDE

Andrés Alexis Andrade
Fabian Sandoval Pereira

Paciente de sexo masculino, 41 anos de edad, con cuadro
de 18 meses de evolucién consistente en papulas y
habones pruriginosos principalmente en gluteos, espalda,
escroto, y en menor proporcién en térax y extremidades
que mejoran y reaparecen periddicamente. Con diagnos-
ticos de escabiosis y prurigo nodular recibié distintos
tratamientos con ivermectina, permetrina, antihistaminicos
y posteriormente con DDS y montelukast, sin mejoria de
su cuadro.

Al examen fisico de ingreso se encontraron lesiones
papulares y nodulares eritematosas e infiltradas en gluteos,
térax y abdomen. Se hacen impresiones diagndsticas de
pseudolinfoma, papulosis linfomatoide y granuloma postes-
cabiético, por lo cual se toman biopsias de distintas partes
del cuerpo, cuyo anadlisis histopatolégico reporta: piel sin
cambios importantes en su epitelio. En dermis se observa
un infiltrado linfocitico en cuna, con disposicién perivascular
superficial y profunda, con hiperplasia del endotelio
vascular. Se observan linfocitos atipicos con pleomorfismo
nuclear compatibles con papulosis linfamatoide.

La inmunohistoquimica mostré células positivas para
CD30, CD3, indice de proliferacién bajo (10%) y células
grandes positivas para CD30.

Otros laboratorios: anti-Ro, anti-Sm, anti-RPN, anti-La,
crioglobulinas y ANA negativos. Uroandlisis y hemograma
normales. Examenes de extension negativos.

Diagnéstico: papulosis linfomatoide.

Se valoré con hematooncologia, se hacen examenes de
extension que fueron negativos, indicando compromiso
cutaneo Unicamente. Se inicié tratamiento con PUVA hace
9 meses con adecuada respuesta inicial (disminucion de
95% de lesiones), pero sin lograr resolucién absoluta de
las lesiones, y con signos de recidiva de algunas lesiones
principalmente en gliteos. Hace una semana se decidié
iniciar metotrexate, a dosis de 15 mg semanales, previas
pruebas hepaticas y renales normales.

La papulosis linfomatoide es definida como un linfoma de
células T de bajo grado, que se caracteriza por erupciones
cutaneas papulonodulares autolimitadas, con caracteristicas
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histoldgicas similares a las de linfoma anaplésico de células
grandes, micosis fungoide o enfermedad de Hodgkin.

Al examen fisico se encuentran lesiones papulares,
nodulares y papulonecroticas, las cuales pueden remitir
espontdneamente en 4-6 semanas y reaparecer posterior-
mente. El curso clinico es cronico y recidivante. La enfer-
medad puede durar de 4 meses hasta 40 anos.

En 10-20% de pacientes se observa progresion a micosis
fungoide, linfoma cutaneo de células T CD30 + o enferme-
dad de Hodgkin.

La histopatologia es muy variable, presentando 3 tipos
histoldgicos principales:

Tipo A. Muestra infiltrado epidermotrépico en forma de
cufa, con grandes atipias que incluyen células multinu-
cleadas similares a las de Reed-Stenberg, células tumo-
rales CD30+ dispersas, 0 en pequefos grupos intercaladas
con infiltrado inflamatorio.

Tipo B. Infiltrado epidermotrépico perivascular y en banda
de linfocitos atipicos pequenos y medianos, con nucleos
cerebriformes simulando estado de placa de micosis
fungoide. Los tipos Ay B pueden ocurrir simultaneamente
en distintas lesiones.

Tipo C. Muestra poblacién monétona de grandes grupos
de células T CD30+, con pocas células inflamatorias.

La inmunohistoquimica muestra células CD3+, CD4+, CD5,
CD8-, CD30+, CD15. Las células cerebriformes atipicas
en lesién B tienen fenotipo CD3+, CD4+, CD8 y CD30-.

Se han empleado diferentes tratamientos entre los que se
encuentran: PUVA, quimioterapia topica o metotrexate a
dosis bajas, pero la enfermedad generalmente recurre a
los pocos meses de suspender el tratamiento.

Se presenta este caso por tratarse de una enfermedad
poco comun, crénica, recurrente, de dificil diagndstico, y
con potencial de transformarse en variedades mas agresi-
vas de linfomas cutdneos.
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PORFIRIA ERITROPOYETICA

Beatriz Orozco
J. Arroyave
R. Restrepo

Se presenta un paciente de 6 anos de edad con cuadro
clinico desde el nacimiento, con maculas hiperpigmen-
tadas, ydesde elprimermes de vida aparicion de ampollas
tensas en cara, nariz y manos, con gran predisposicion a
la aparicion de ampollas con el trauma.

Actualmente presenta hipertricosis, dientes negros y ufas
levemente distréficas secundarias a traumatismos, alopecia
cicatricial, nariz pequena. El abuelo y tia con el mismo
cuadro, sin estudio.

Examenes paraclinicos:
Hb: 10 mg/dl
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Eritrosedimentacion de Westerngreen: 46
Hemosideruria: positiva

TP: 13.2 control 12.1

INR 130, Relacion TP PTE/TP control: 1.09

Acido deltaminolevulinico en orina de 24 horas: 3.43
Porfobilin6geno en orina de 24 horas: positivo
Fosfatasas alcalinas: 194 ul/l

TGO: 82 TGP: 65

Aptoglobulina sérica por nefelometria: <5.83
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SEUDOXANTOMA ELASTICO: REPORTE DE
CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

Ximena Sanchez
Ximena Escovar

Paciente de 27 anos, quien presenta desde hace 2 anos
lesiones amarillas asintomaticas en cuello, que han ido
aumentado progresivamente en nimero.

Al examen fisico presenta pequenas papulas entre 1-3 mm
de diametro, abundantes, confluentes, localizadas en el
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cuello lateral, simétricas, que se extienden hasta la zona
clavicular formando una delgada capa reticulada amarilla.

Se evidencia hiperlaxitud de piel del cuello, la cual al
estirarla hace mas evidente las papulas. No hay antece-
dentes familiares de la enfermedad. El paciente niega
cambios de su agudeza visual.

El examen histopatoldgico de la piel es confirmatorio de
la enfermedad.

La valoracion cardioldgica y oftalmoldgica estéa pendiente,
al igual que el examen de los familiares.

BIBLIOGRAFIA

1. Franceschetti P, Roulet EL. Le syndrome de
Gronblad-Strandberg. Arch Ophthal 1936; 53:401.

2. Rook A, Wilkinson DS, Ebling F. Textbook of
Dermatology. Londres, Blackwell Science 1998.

3. Sturk B, Nelder KH, Rao VS, et al. Mapping of both
autosomal recessive and dominant variants of
pseudoxanthoma elasticum to chromosome 16p13.1.
Hum Mol Genet 1997; 6:1823.

4. Just M, Ferrandiz C. Seudoxantoma elastico. Piel.
2000; 15:38-43.

SARCOIDOSIS SOBRE CICATRIZ

Cfuillermo Jiménez C.
Angela Maria Londorio G.
Rodrigo Restrepo M.

La sarcoidosis es una enfermedad de origen desconocido.
La demostracién de cuerpos extranos por medio de la luz
polarizada, en general, excluye su diagndstico; sin embarg-
o, algunos investigadores han reportado sarcoidosis
sistémica con manifestaciones cutaneas, enlas cuales par-
ticulas polarizables fueron asociadas con formacion de
granulomas en la piel.

Se ha demostrado que el infiltrado linfoide que compone
este tipo de granuloma es similar al hallado en la sarcoi-
dosis, en donde el cuerpo extrafio puede servir de estimulo
inicial para su formaciéon en casos seleccionados de la
enfermedad, sugiriéndose asi que pueden ser una forma
benigna de sarcoidosis y una posible manifestacion sisté-
mica autoinmune, lo que obliga a un seguimiento estricto
de los pacientes por parte del clinico.
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Se presenta una paciente de 33 afnos, quien refiere lesion
de 2 meses de evolucién, asintomatica, localizada en region
frontal. Al examen fisico se encuentran papulas que rodean
una cicatriz en forma lineal. Refiere que la cicatriz |a tiene
desde los 5 anos cuando sufrid herida que debi6 ser
suturada, y habia permanecido estable hastahace 2 meses.

La biopsia mostro presencia de células inflamatorias en
dermis media y profunda, con formacion de granulomas
con células gigantes epitelioides, y presencia de abundante
material extrano que refringe a la luz polarizada.

Con los anteriores hallazgos se hace el diagnéstico de
sarcoidosis originada sobre una cicatriz. A la paciente se
le realizan los examenes de extension para descartar com-
promiso sistémico, siendo todos ellos negativos, hasta el
momento.
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SINDROME DE LOS NEVUS AZULES CAUCHOSOS

Maria Stella Mantilla Caballero

Paciente de sexo masculino, 16 anos, quien desde el mes
de nacimiento presenta nédulos blandos, compresibles y
violaceos localizados en regién retroauricular izquierda y
tronco, de 6 meses de evolucién, con crecimiento de
lesiones antiguas y apariciéon de nuevas. Dolor ocasional
en las lesiones especialmente cuando hace frio.

Sin antecedentes de importancia para la enfermedad actual.

Examenes: hemoleucograma y citoquimico de orina normales,
sangre oculta en heces positiva.

Endoscopia de vias digestivas altas: en pared posterior
de cuerpo gastrico lesion vascularizada de 5 mm violacea
sobrelevantada (hemangioma gastrico).

Colonoscopia: hasta el angulo hepatico normal.

Los nevus azules cauchosos son malformaciones venosas
frecuentemente dolorosas de la piel. Son suaves, blandos
y compresibles, localizados comunmente en el tronco y
las extremidades.

El sindrome de los nevus azules cauchosos es una enfer-
medad rara pero distintiva, caracterizada por multiples
malformaciones venosas de la piel y el tracto gastrointes-
tinal. Frecuentemente también afecta otros drganos y esta
comunmente asociada con sangrado gastrointestinal y
anemia. Las lesiones cutaneas pueden estar presentes al
nacimiento o aparecen durante la infancia temprana.

Se han descrito en la piel tres clases de lesiones:

Sacos cauchosos, llenos de sangre, compresibles facil-
mente y que se llenan de sangre rapidamente al liberar la
presion.

Lesiones grandes cavernosas desfigurantes que compro-
meten estructuras vitales.

Maculas irregulares azules.

Las lesiones pueden ser solitarias, pero en otros casos
pueden ser extremadamente numerosas y exprimir su
contenido sanguineo parcialmente con la presion firme. Las
lesiones cutaneas rara vez sangran espontaneamente. Es
caracteristico que las lesiones sean espontaneamente
dolorosas, particularmente en la noche, probablemente
secundario a trombosis, aunque esta caracteristica puede

& 1068

estar ausente antes de la pubertad o no llegar a manifes-
tarse nunca.

En contraste con las lesiones de la piel, las lesiones
gastrointestinales usualmente sangran y pueden romperse
espontaneamente, causando hemorragia aguda y muerte.
Sin embargo, la mayoria de los sangrados son lentos,
menores, cronicos y ocultos, resultando en anemia por
deficiencia de hierro.

El examen histolédgico muestra vasos ectasicos correspon-
dientes a malformaciones venosas de varios tamanos, con
el lumen vascular lleno de sangre en la dermis profunda y
en la grasa subcutanea. La luz esta tapizada por células
endoteliales cuboidales con musculo liso. Los canales
vasculares estan separados unos de otros por bandas de
tejido conectivo. Las lesiones gastrointestinales son
histolégicamente similares a los canales vasculares
observados en la lamina propia y submucosa.

El diagnostico de las lesiones cutaneas es clinico, mientras
que la sospecha de lesiones hemorragicas en el tracto
gastrointestinal se conforma con: colonoscopia, endoscopia
superior, enteroscopia, técnicas radiograficas de contraste,
resonancia nuclear magnética, hemoleucograma y sangre
oculta en heces.

El tratamiento de las malformaciones venosas depende
del numero, localizacién, tamafio y sintomatologia.

Las opciones de tratamiento para las lesiones cutaneas
incluyen excision quirurgica, escleroterapia, crioterapia,
electrodesecacion y curetaje. Estas modalidades de trata-
miento usualmente llevan a recurrencia o curacién con
cicatrizacion hipertréfica. El tratamiento exitoso se ha
reportado con laser dye pulsado o CO, para las lesiones
pequenas. Se debe hacer seguimiento periédico de sangre
oculta en heces y hemoleucograma, aunque el paciente
no presente sintomatologia.

Para las lesiones gastrointestinales el tratamiento es
sintomatico. Si la anemia no puede ser controlada con
suplementos de hierro o transfusiones intermitentes, se
recomienda cauterizacion endoscépica, esclerosis o
reseccion intestinal, si es necesario.

Maria Stella Mantilla Caballero, RIll, Instituto de Ciencias
de la Salud (CES), teléf. 313 7635, Medellin Colombia.
E-mail: mariastella48 @ hotmail.com
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SINDROME OCULOMUCOCUTANEO

César Gonzalez Ardila
Ricardo Calvache

Reportamos el caso de una mujer de 34 afos con cuadro
de 8 meses de evolucién de aparicion de aftas mdltiples
de bordes bien delimitados, eritematosas, fondo fibrinoide,
dolorosas en cavidad ora!l y regién genital, artralgias en
columnadorsolumbar y rodillabilateralasociado con prurito
y disminucion de la agudeza visual bilateral.

Antecedentes médicos de importancia: sindrome anémico,
artropatia en estudio, enfermedad pélvica inflamatoria;
quirargicos: ligadura de trompas.

Se toma biopsia que reporta dermis con infiltrado linfocitario
perivascular, vasculitis leucocitoclastica, extravacion de
eritrocitos y necrosis fibrinoide de la pared vascular.

Fue valorada por oftalmologia que diagnostica uveitis
severa posterior bilateral.

Los sindromes éculomucocutaneos corresponden a
entidades que comparten lesiones cutaneas similares y
afeccion de los 6rganos descritos, pero con diferencias en
cuanto a extension, morfologia, compromiso, distribucién
y respuesta al tratamiento que permite realizar el diagnds-
tico definitivo. Se revisan sindrome de Reiter, sindrome
de Sweet, eritema multiforme, penfigo vulgar, penfigoide
cicatricial y sindrome de Behcet enfocado hacia las carac-
teristicas que permiten el diagnostico diferencial.

El diagndstico de sindrome de Behcet es establecido sobre
la base de los hallazgos clinicos y paraclinicos, iniciandose
tratamiento. Corresponde a una enfermedad cronica, infla-
matoria, que afecta especialmente hombres de raza negra,
caracterizada por la recurrencia de aftas orales asociada
con otras manifestaciones que incluyen aftas genitales,
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compromiso ocular, lesiones cutaneas multiples, afeccion
neuroldgica, vasculary artritis. La etiologia es desconocida,
pudiendo ser un desorden multifactorial con una suscepti-
bilidad genética determinada con un incremento de la
expresion de HLABS51, asociaciéon con ciertos agentes
infecciosos y la generacion de una respuesta inmunolégica
alterada.

Inicialmente las manifestaciones clinicas incluyen la apa-
ricion de aftas, que comprometen labios, lengua, carrillos
y paladar blando y curan sin dejar cicatriz, y aftas en regién
genital de predominio en pene y escroto en hombres y
vulva en mujeres, lesiones cutaneas que incluyen papulas,
pustulas, lesiones acneiformes, eritema nodoso, pioderma
gangrenoso y purpura palpable.

El compromiso ocular se caracteriza por uveitis posterior
y anterior, vasculitis retinal e hipopion. Las manifestaciones
de otros 6rganos incluyen meningitis aséptica, paralisis de
nervios craneales, ataxia, formacion de aneurismas,
oclusion venosa vy arterial, artritis asimétrica no erosiva,
ulceracion del ileo ciego y colon ascendente, pericarditis,
miocarditis y compromiso renal.

El tratamiento se basa en el uso de corticoides, ademas
de otros medicamentos que modulan la respuesta inmu-
noldgica, tales como colchicina, talidomida, azatriopina,
ciclosporina y recientemente interferon alfa.
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TINA INCOGNITA EN NINOS
INFORME DE DOS CASOS

Beatriz Orozco M.

Luz Marina Gomez V.
José Librado Vasquez L.
Diego Fernando Diaz B.

La tifa incognita es una infeccion producida por derma-
tofitos, la cual suele ser precedida por el uso persistente
de esteroides topicos o sistémicos, algunas veces prescritos
como resultado de un diagndstico incorrecto, lo cual
conlleva a la extension lenta y progresiva de la infeccion;
se presenta con bordes menos levantados, es menos
descamativa, presenta pustulas, es mas extensa y mas
irritativa.

Reportamos dos pacientes de sexo femenino, una de ellas
de 4 anos de edad, quien consulta por placa eritematosa
de cuatro meses de evolucidn, con aumento progresivo
en su tamafo, comprometiendo gran parte de la cara.
Habia recibido tratamiento con esteroides tdpicos
(clobetasol) y antihistaminicos via oral (loratadina) dos
meses atras con empeoramiento de su cuadro.

Al examen fisico se observa placa eritematosa, descama-
tiva, con borde activo y compromisototalde lacara. Presenta
también papulas y pustulas en mejillas con zonas de atrofia
y algunas telangiectasias. Se realiza examen directo de la
lesion con hidroxido de potasio (KOH), el cual es informado
como positivo. Al cultivo se identifica Candida no albicans
y Microsporum gypseum.
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Se diagnostica tina incognita. Se inicia tratamiento con
terbinafina en forma tépica alcanzando una respuesta ade-
cuada.

La segunda nifa de 5 afnos de edad consulta por presentar
macula eritematosa que se inicié en la comisura labial
izquierda y fue progresando en su tamano hasta compro-
meter la mejilla y zona supralabial izquierda, con eritemay
descamacion. Consulté en varias ocasiones al médico
general,quien ordend tratamientos diversos con esteroides
tépicos, humectantes e incluso esteroides sistémicos
(prednisona), con lo cual la lesién remitié casi por comple-
to, pero recidivo posteriormente. Se llevaron a cabo dos
pruebas seriadas con KOH obteniéndose resultados
negativos. Se reinicié esteroide topico y alas dos semanas
se obtuvo crecimiento en el cultivo de Trichophyton
mentagrophytes.

Se diagnostica tina incognita y se maneja con terbinafina,
125 mg por dia via oral, con una evolucién satisfactoria y
remisién completa.
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DERMATOFIBROMA GIGANTE

Andrés Alexis Andrade
Ximena Hormaza Llanos
Maria del Rosario Barona

Paciente de 19 meses, sexo femenino, quien desde hace
un ano presenta lesion en placa en regién lumbar, de

consistencia dura y crecimiento rapido, que posteriormente
se ulcera por lo cual consultan. No otros sintomas.

No hay antecedentes familiares ni personales de impor-
tancia.

Al examen fisico se observo gran placa ulcerada de 10 x
45 cm ubicada centralmente en la regiénlumbar, con bordes
eritematoviolaceos, irregulares, bien definidos, con
retraccion de piel circunvecina, no mévil, y adherida a
planos profundos.

Se hace impresién diagnéstica inicial: dermatofibrosar-
coma, hipoderma gangrenoso.

Se tomd TAC de columna toracolumbar que mostré lesién
hiperdensa, con alteracion de la grasa subcutanea vecina
a los procesos espinosos de las ultimas vértebras
lumbares, observandose dichos tejidos subcutaneos
engrosados y aumentados de espesor, comprometiendo
la parte mas superficial de los musculos paraespinales.

Se toma biopsia amplia de la lesién, cuyo analisis histopa-
toldgico reporta epidermis hiperpldsica con aumento de
pigmento basal. En dermis se observa gran proliferacion
de células fusiformes, dispersas en haces que se entre-
cruzan con marcada hiperplasia, y formaciéon nueva de
colageno que llega hasta hipodermis. Se hace diagnéstico
patolégico de dermatofibroma (histiocitoma fibroso benigno).

La paciente es llevada a cirugia por parte de cirugia pedia-
trica, quienes realizan reseccion amplia, pero analisis
patoldgico posterior reporta margenes comprometidos. Es
llevada nuevamente a cirugia en 3 oportunidades, haciendo
ampliaciones de bordes, pero en todos los casos presenté
compromisode bordes de reseccion, a pesar de que dichas
resecciones llegaron hasta musculo.
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Debido a la apariencia clinica y al persistente compromiso
de bordes de reseccién, se decidié hacer inmunohisto-
quimica para S-100 y CD34, la cual fue negativa en células
tumorales descartando un dermatofibrosarcoma protu-
berans.

Se deja como diagnostico definitivo: dermatofibroma gigante.
La paciente actualmente estad en buenas condiciones y
asiste a control periodico con buena evolucion.

El dermatofibroma es una lesién cutdnea comun; puede
afectar cualquier parte de la piel, pero es mas frecuente
en las piernas y hay predominio por el sexo femenino.
Generalmente los dermatofibromas son papulas o nédulos
dérmicos circunscritos, solitarios, firmes, de crecimiento
lento, con un halo café rojizo de la piel alrededor.

Eldermatofibroma gigante es una variante muy poco comun
de dermatofibroma, >5 cm, de la cual hay muy pocos
reportes en la literatura. generalmente no se sospecha el
diagndstico correcto debido al gran tamario de la lesion y
ocasionalmente por su aspecto maligno; sin embargo, el
examen histologico de la lesion revela caracteristicas de
dermatofibroma convencional. Debido a su apariencia,
muchas veces es confundido con tumores malignos, sin
embargo, su curso generalmente es benigno y la escision
quirdrgica es curativa. En la literatura no se han reportado
recurrencias, aun después de escision incompleta.

Se trae este caso por tratarse de una presentacion infre-
cuente de dermatofibroma, la cual por su gran tamario y
aspecto clinico frecuentemente es confundida con lesiones
malignas, aunque su comportamiento es generalmente
benigno.
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HIPOPLASIA DERMICA FOCAL
(SINDROME DE GOLTZ2)

Andrés Alexis Andrade
Maria del Rosario Barona

Paciente de 17 dias de edad, sexo femenino producto de
madre de 16 afios G,P,, embarazo atérmino no controlado,
padre de 18 anos sin consanguinidad con la madre del

paciente. Consultan por multiples malformaciones fisicas.

Al examen fisico de ingreso se encontré un neonato de
sexo femenino, con bajo peso (2000 g), quien presenta
microcefalia, areas de alopecia parcial, puente nasal ancho,
hipertelorismo, asimetria de globos oculares, labio y
paladar hendido, hernia umbilical gigante, malformaciones
Oseas (clinodactilia, pulgar bifido derecho, displasia de
cadera derecha) y alteraciones cutaneas consistentes en
areas de hipoplasia con patrén lineal, hipopigmentadas,
con algunas telangiectasias, nodulos de caracteristicas
lipomatosas en areas de atrofia cutanea y lesiones papilo-
matosas periorales.

Se tomaron examenes de rayos X simple de extremidades,
que muestran separacion marcada de sinfisis pubica,
acetabulo plano con displasia de cadera derechay latera-
lizacion del fémur, sindactilia de primer y segundo dedos
de pie derecho. Ademas, se observd sindactilia y pulgar
bifido en mano derecha, y acortamiento de pulgar de mano
izquierda. El TAC cerebral mostr6 asimetria de los
ventriculos laterales, quiste aracnoideo de la fisura
interhemisférica en el sitio del cuerpo calloso posterior, lo
cual es sugestivo de disgenesia de cuerpo calloso posterior.
El cariotipo mediante técnica de bandas G fue reportado
como 46XX, sin alteraciones evidentes.

Se realizé biopsia de piel, cuyo analisis histopatolégico
reportd marcada hipoplasia dérmica, fibras colagenas
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escasas, desorganizadas y agrupadas en haces irregulares,
con remplazo de colageno dérmico por tejido adiposo.

Con los hallazgos clinicos e histopatolégicos se hizo diag-
néstico de hipoplasia dérmica focal (Sindrome de Goltz).

La hipoplasia dérmica focal es un raro desorden mesoecto-
dérmico, frecuentemente referido como sindrome de Goltz,
quien lo describié en 1962. Aunque su origen genético
continua sin aclararse totalmente, el predominio de casos
femeninos (>90%), y la ocurrencia de frecuentes abortos
y mortinatos en afectados de sexo masculino hace pensar
que se trata de un desorden ligado al X, con letalidad para
los hombres afectados. La mayoria de los casos repre-
sentan mutaciones de novo.

El compromiso cutdneo es esencial para el diagnostico,
sin embargo, es posible que ocurran algunos casos sin
compromiso cutdneo que no sean diagnosticados.

Se observan lesiones cutaneas atréficas hipo o hiperpig-
mentadas, en distribucion asimétrica, siguiendo las lineas
de Blaschko, las cuales son caracteristicas de este
sindrome. También pueden presentarse en patron reticu-
lado o cribiforme. Frecuentemente se observa protrusion
de tejido adiposo (hernias grasas), ademas de lesiones
papilomatosas en dareas perificiales, dedos, laringe y
esofago. Ocasionalmente se ha descrito una fase infla-
matoria inicial en las lesiones hipoplasicas.

Los defectos esqueléticos comprometen principalmente
manos y pies. Sindactilia se ha observado en dos tercios
de los casos. Clinodactilia, polidactilia, o agenesia de dedos
también son hallazgos comunes. Escoliosis y espina bifida
oculta son hallazgos relativamente frecuentes.

El signo radioldgico mas frecuente es la osteopatia estriada,
aunqgue no siempre esta presente y tampoco es exclusiva
de este sindrome.

Se reportan alteraciones dentarias en 40% de los casos,
consistentes en defectos de esmalte, caries, anodoncia,
displasia dentaria y espacios irregulares.

Los trastornos oculares soncomunes. Colobomas, aniridia,
microftalmos y enoftalmos han sido descritos; igualmente
diferentes trastornos en tracto genitourinario y diferentes
tipos de hernias como consecuencia de defectos en tejido
conectivo.

Los mecanismos patogénicos que producen este amplio
desorden mesoectodérmico no estan completamente com-
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prendidos; sin embargo, se ha demostrado compromiso
en el crecimiento de fibroblastos dérmicos, y formacion
defectuasa de fibras de colageno.

Se trae este'caso por tratarse de un sindrome muy poco
comun, pero que debe tenerse en cuenta ante el hallazgo
de algunas de las diversas manifestaciones referidas.
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HTLV-1 Y LEUCEMIA-LINFOMA DE CELULAS T
DEL ADULTO

Andrés Alexis Andrade
Ricardo Rueda

Paciente de 61 afos, sexo masculino, procedente del area
rural de Buenaventura, quien consulté por cuadro de mas
de 2 anos de evolucion de prurito intenso generalizado,
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con engrosamiento de la piel y eczemas a repeticion, que
no responde a tratamientos con esteroides, Urea, hidro-
xicina y emolientes formulados por médicos generales y
por dermatdlogos.

Antecedentes personales: TBC pulmonar en 1987 para lo
cual recibié tratamiento completo.

Herniorrafia inguinal bilateral

Fumador de 10 cigarrillos/dia desde los 28 afnos.

Al examen fisico de ingreso se encontré paciente en
eritrodermia, con multiples papulas infiltradas, descama-
tivas generalizadas y areas de marcada liquenificacion,
principalmente en tronco y extremidades. No se palparon
adenopatias.

Se tomaron examenes de laboratorio: HIV negativo, HTLV-
1 positivo a titulos altos. El resto de examenes de extension
negativos.

Se tom6 histopatologia que mostré epitelio acantdtico con
hiperqueratosis y paraqueratosis focal. En dermis se
observd proliferacion de linfocitos maduros dispuestos en
banda y con epidermotropismo. Se observamarcada atipia
citologica.

Inmunohistoquimica positiva para CD5 y CD3 confirmando
linaje T, negativa para CD43, CD30 y CD8. Indice de
proliferacién <5% con ki67.

Se hace diagnostico de leucemia-linfoma del adulto aso-
ciada con infeccion por HTLV-1. Se valora en junta médica
con oncologia clinica y se decide iniciar tratamiento con
fototerapia; PUVA 3 veces por semana con buena evolucion
hasta el momento, y mejoria parcial de sintomas.

Human T Cell Leukemia Virus (HTLV-1) fue el primer
retrovirus patdégeno en humanos descubierto (1980). Es
endémico en el sur de Japon, Jamaica, Haiti y en la costa
pacifica colombiana.

La leucemia-linfoma de células T del adulto (LCTA) fue
descrita en 1977 por Uchiyamay colaboradores como una
enfermedad maligna de células T maduras, ocurriendo
principalmente en personas nacidas en el suroeste de
Japon. En 1980 se encontro relacion con el HTLV-1
mediante demostracion del provirus oligoclonal o
monoclonal integrado en células leucémicas, al igual que
por extensos estudios epidemioldgicos.
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Aunque la infeccién por HTLV-1 es prerrequisito para el
desarrollo de LCTA, no siempre la infeccion lleva al desa-
rrollo de la enfermedad. Mas del 99% de personas infec-
tadas permanecen asintomaticas. La incidencia anual de
LCTA entre portadores de HTLV-1 en mayores de 40 afnos
es 0.6-1.7 x 1000 en Japodn. El periodo de latencia desde
la infeccion hasta el desarrollo de la enfermedad es de 20
0 mas anos.

Basados en el curso clinico y parametros de laboratorio,
la LCTA es clasificada en 4 subtipos: latente (5%), crénica
(19%), tipo linfoma (19%), aguda o prototipica (57%). La
piel se encuentra comprometida en todas las formas de
LCTA, pero su compromiso es variable, desde maculas
eritematosas inespecificas hasta tumores y eritrodermia.
Las lesiones cutaneas inespecificas pueden anteceder el
diagnostico de la enfermedad hasta por 2 décadas.

En LCTA aguda se observan células multinucleadas “en
trébol”, que generalmente se distinguen facilmente de
linfocitos T de otros trastornos, aunque a veces son
indistinguibles de las células de Sesary. Estas células se
encuentran menos frecuentemente en las formas cronica
y latente de LCTA, y en la tipo linfoma se observan en
menos del 1% de los linfocitos.

El prondstico de la enfermedad depende del subtipo. En
los estudios mas grandes, realizados por japoneses, la
sobrevida a 4 anos fue 5% paralaformaaguda, 5.7% para
la tipo linfoma, 26.9% para la cronica, y 62.8% para la tipo
latente.

En cuanto a tratamiento, no se han realizado hasta el
momento estudios controlados y aleatorizados, compa-
rando diferentes protocolos de tratamiento para LCTA. Se
han reportado diferentes regimenes de quimioterapia sin
obtener remisiones a largo plazo, y con minimos efectos
sobre la sobrevida. También se ha reportado ocasional-
mente tratamiento combinado de INFa y zidovudina como
efectivo.

Actualmente se estan haciendo estudios experimentales
con inhibidores de topoisomerasa | y anticuerpos contra
moléculas CD25.

El curso de las formas cronica y latente es menos dramati-
€O y con menor compromiso de 6rganos internos, al igual
que tienen mejor prondstico que la forma aguda, por lo cual
el tratamiento con quimioterapia no es sugerido, a menos
que pasen a un cuadro mas agresivo de su enfermedad.
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Se presenta este caso clinico por tratarse de una
enfermedad poco comun, en la cual hay clara asociacion
causal con el virus HTLV-1, el cual es endémico en la costa
pacifica colombiana.
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PUSTULOSIS PALMOPLANTAR

Juan Carlos Maya U.
Ricardo Rueda P.

Paciente de sexo femenino, 70 afos, quien después de
cuadro respiratorio viral presenta subitamente cuadro de
pustulas multiples, tanto en palmas como en plantas. La
paciente referia prurito, leve sensacion dolorosa tactil, las
lesiones secaban y luego aparecian otras nuevas. Ante-
cedentes patoldgicos, personales y familiares para
psoriasis negativos.

Se ordenan los siguientes examenes de laboratorio:
hemograma: WBC 12.500/mm?, neutréfilos 60%, linfocitos
34%, hemoglobina 14.2g/100ml, plaquetas normales,
glicemia 90 mg/dl, creatinina 0.9, BUN normal.

Directo, gram y KOH de pustulas: negativo. Cultivo para
bacterias y hongos: negativo.
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Se toma biopsia de piel que informa: epitelio acantético,
hay hipery paraqueratosis. En varios focos hay espongiosis
y formacion de micropustulas espongidticas, con abun-
dantes polimorfonucleares, neutrdfilos y eosindfilos en su
contenido. En la dermis se observa un infiltrado mixto, con
linfocitos, eosindfilos y neutroéfilos.

Con los hallazgos clinicos e histopatoldgicos se hace diag-
nostico de pustulosis palmoplantar. En un principio,
mientras llegaban los examenes de laboratorio, se inici6
manejo con pantomicina, 600 mg 2 veces al dia. Cuando
llegan los examenes y la mejoria es discreta con
pantomicina, se inicia manejo con metotrexate, 7.5 mg/
semana, y a las 3 semanas se logra la cura completa de
sus lesiones. En el momento continia con 5 mg/semana
de metotrexate (1 mes) sin haberse observado recaida.

La PPP es una enfermedad de adultos y rara en nifios.
Inicialmente inicia en la quinta o sexta década de la vida.
En la mayoria de las series ha sido mas preponderante en
mujeres. La enfermedad se presenta con una o mas placas
bien definidas en las manos, la eminencia tenar es el sitio
mas comun, en los pies, el empeine y el borde lateral o
medial del pie. Las lesiones digitales no son comunes. Una
simetria marcada de las lesiones en las manos y los pies
es comun, pero a veces una lesién solitaria persiste por
semanas antes de que las otras aparezcan.

Las areas afectadas tienen un rojo pulverulentoy a menudo
descamacion. Dentro de estas placas numerosas pustulas
estan presentes, usualmente de 2-5 mm de diametro. Las
pustulas frescas son amarillas, las mas viejas amarillo-café
o café oscuro. Normalmente se observan pustulas en to-
dos los estadios de evolucién. El prurito es variable, mas a
menudo los pacientes se quejan de disconfort de “quema-
dura” en las lesiones.

La relacién de la PPP con la psoriasis vulgar es contro-
versial. Aveces la presencia de psoriasis tipica en cualquier
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parte, o una fuerte historia familiar o personal de psoriasis,
o el desarrollo futuro de psoriasis vulgar, establece la
relacion. Sin embargo, una PPP tipica a menudo ocurre
en ausencia de dicha evidencia. Esto, y la ausencia de
una asociacion de HLA caracteristicos de psoriasis, sugiere
que alguna forma de PPP puede representar una entidad
distinta y separada. Los hallazgos de una carencia de aso-
ciacion de PPP con HLA B-13 y B-17 refuerzan el punto
de vista que PPP es genéticamente distinta de la psoriasis
vulgar.

La PPP generalmente comienza sin una provocacion previa.
Los focos sépticos han sido culpados, pero su remocién
puede no curar la erupcion. La enfermedad ha aparecido
por primera vez después de varios meses de tratamiento
con litio.Los otorrinos japoneses permanecen interesados
en las amigdalas como un sitio relevante de infeccion local.

Una incidencia significante de hipertiroidismo e hipotiroi-
dismo ha sido encontrada en asociacion con PPP. Hay una
gran tendencia a desarrollar diabetes. Hace parte del
sindrome SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis
y osteitis ). Elcurso generalmente es prolongado. A menudo
pueden ocurrir remisiones espontaneas pero es temporal
y una diseminacién lenta de la extensién puede ser
refractaria al tratamiento.

La PPP es dificil de tratar; el tratamiento después de la
remision debe centrarse en la prevencion de nuevas
lesiones. Se ha demostrado que la tetraciclina oral durante
periodos de hasta 4 semanas suprime la formacion de
nuevas pustulas .El PUVAtdpico o sistémico habitualmente
conduce a la remision de las lesiones y puede producir
remisiones prolongadas. Puede administrarse metotrexate,
10-15 mg/semana en los casos severos. El acitretin
retinoide de segunda generacion puede serdramaticamen-
te efectivo, a dosis de 10-25 mg dia como monoterapia o
en combinacion con PUVA o UVB. La colchicina, un potente
inhibidor de polimorfonucleares neutréfilos, también ha
resultado eficaz en la supresién de la formacion de pustulas,
con dosis de 0.5-1.0 mg, 2 veces al dia, durante las
exacerbaciones agudas.

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de
70 anos, previamente asintomatica, que después de cuadro
respiratorio viral presenta multiples pustulas palmoplan-
tares, con antecedentes personales y familiares negativos
para psoriasis, haciéndose el diagndstico de pustulosis
palmoplantar (PPP), que es una entidad poco frecuente y
de dificil manejo por ser una enfermedad crénicarecurrente.
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AMILOIDOSIS CUTANEA NODULAR LOCALIZADA

Liliana Eugenia Munoz Garcia

Paciente de 71 afos de edad, sexo femenino, quien
consulta por cuadro clinico de 4 meses de evolucion, por
presentar nédulos en miembros inferiores. Los nédulos
habian crecido lentamente; uno de ellos localizado en la
parte posterior de la pierna derecha crecié mas rapida-
mente, tornandoseinflamatorio y hemorragico. El resto de
lesiones eran de color palido, de menor tamano y asintoma-
ticos, excepto a la palpacién con los dedos, la cual era
dolorosa.

Al examen fisico presentaba lesion nodular de 5 cm de
diametro, hemorragica, con edema moderado en la periferia
y dolorosa a la palpacion, localizada en la parte posterior
de la pierna derecha. El resto de lesiones eran mas
pequefas y menos nodulares.

La biopsia de piel muestra en dermis superior depositos
gruesos eosindfilos e irregulares, hallazgo compatible con
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amiloidosis nodular. Dichos depdsitos se disponen
adicionalmente alrededor de anexos. Posteriormente se
realiza coloracién de rojo congo, positiva para sustancia
amiloide, lo que permite confirmar el diagnéstico. Al esta-
blecer el diagnéstico de amiloidosis nodular, se realizan
estudios adicionales que descartan amiloidosis sistémica
y discrasia de células plasmaticas.

Se procedioé a hacer infiltraciones con triamcinolona, pero
no presentd una mejoria apreciable. Por la poca respuesta
al tratamiento, se propone a la paciente excision quirurgica
y cierre por segunda intencion.

Se define como el depdsito anormal de sustancia amiloide
en uno o varios tejidos del organismo. Pueden aparecer
nédulos o placas unicos o multiples en una extremidad o
en el tronco. La afectacion suele limitarse a piel, si bien se
ha informado de algunos casos en los que ha progresado
a amiloidosis sistémica.

La amiloidosis cutanea localizada puede ser primaria
(ACLP) (amiloide nodular y macular, amiloidosis liquenoide)
o de tipo secundario.

La ACLP nodular puede ser considerada como un analogo
del plasmocitoma extramedular, dado que las fibrillas que
lo componen son del tipo inmunoglobulina AL, y se piensa
que aparecen como resultado de una produccion local
aberrante de cadenas livianas a través de una expansion
clonal de células plasmaticas.

Esta forma de amiloidosis se presenta clinicamente como
lesiones unicas o en forma mas comun multiples, en las
extremidades, el rostro, el tronco o los genitales. Presenta
lesiones con un tamano que varia de algunos milimetros a
varios centimetros. Puede presentar una evolucién benigna
que se prolonga por varios anos; sin embargo, algunos
pacientes desarrollan més tarde una paraproteinemia con
amiloidosis sistémica evidente.

El laboratorio clinico evidencia en el cuadro hematico una
anemia no muy marcada. En mas del 10% de los pacien-
tes hay una trombocitosis superior a las 500.000u/mm3.
Existe hipoalbuminenia, la creatinina esta elevada en un
50% y se presenta en un 80% de los pacientes.

Los depositos en la ACLP nodular pueden ser extirpados
en forma quirdrgica o tratados con curetaje y cauteriza-
cién, con crioterapia o con laser de diéxido de carbono,
con tendencia a recidivar.
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ANGIOSARCOMA DE CABEZA Y CUELLO CON
METASTASIS POR SIEMBRA DIRECTA

Catalina Restrepo
Elkin Penaranda
Alvaro Acosta de Hart

Paciente de 60 anos, con historia de 5 meses de evolucion
de lesion violacea de crecimiento progresivo en cuero
cabelludo; consulta a otra institucién endonde se le realiza
refeccidon quirdrgica de la lesién con cierre por colgajo
musculo cutaneo de antebrazo izquierdo, dejando el colgajo
adherido al defecto en cuero cabelludo por 15 dias y cierre
de defecto de antebrazo con injerto; 5 meses después de
la cirugia presenta crecimiento progresivo de lesion
violacea en cuero cabelludo sobre el sitio de la reseccion
quirurgica anterior, y 2 meses después presenta aparicion
de nédulo violaceo de crecimiento progresivo sobre cicatriz
de antebrazoizquierdo en el sitio donde se tomo el colgajo;
tres meses después consulta al Instituto de Cancerologia
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cuando se encuentra un paciente que entra caminando
por sus propios medios, palido, en aceptables condiciones
generales.

En cuero cabelludo presenta una placa violacea >50% de
la extension del cuero cabelludo con una gran ulceracion
que compromete la region occipital y parietal, la tabla 6sea
y la region témporoparietal con exposicion de meninges.
La lesion es de sangrado facil. En antebrazo izquierdo
presenta, sobre cicatriz de injerto, un nddulo violaceo de
consistencia firme, no doloroso a la palpacién, de 4x3 cm
de didametro. Se realiza biopsia de ambas lesiones dando
como resultado angiosarcoma.

El angiosarcoma es un tumor vascular maligno que se
origina tanto en el endotelio vascular como en el linfatico;
representa < 1% de todos los canceres del organismo y
s6lo el 2% de los tumores vasculares. Existen 4 tipos de
angiosarcoma: el de cabeza y cuello, el cual representa el
55% de los angiosarcomas, el asociado con angioedema
cronico, el angiosarcoma en area previamente irradiada y
el angiosarcoma epiteliode.

El angiosarcoma de cabeza y cuello se presenta principal-
mente en ancianos con una edad media de 74 afnos, es
mas frecuente en hombres, se localiza en cuero cabelludo
o en frente, y hasta ahora no se conoce factor desenca-
denante, aunque se ha postulado el fotodafio como factor
importante.

Clinicamente se caracteriza por la aparicion de una area
azulada de bordes bien definidos muy semejante a un
hematoma. En algunas ocasiones el cuadro se inicia en la
cara como un edema facial localizado principalmente en
parpados, acompanado de edema; posteriormente
aparecen placas induradas ocasionalmente Ulceras con
lesiones satélites en la periferia. El crecimiento de las
lesiones es rapido, comprometiendo grandes areas de
cuero cabelludo, caray cuello.

El pronéstico de estos pacientes es malo, con 12% vivos
en 5 anos, de los cuales el 50% mueren en los primeros
15 meses. Los sitios mas comunes de metastasis son, en
orden de frecuencia: pulmoén, higado, ndédulos linfaticos
regionales, hueso, piel, cerebro, glandulas adrenales, rifén
y corazén.

El tratamiento de eleccion es la cirugia, si es posible cirugia
de Mohs, acompanado de radioterapia. Existen trabajos
con doxirrubicina liposomal asociada con radioterapia, con
buenos resultados.
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CARCINOMA BASOCELULAR GIGANTE EN
VULVA: REPORTE DE UN CASO

Lina Maria Arango Alvarez
Gustavo Pérez Ruiz
Xavier Rueda Cadena
Alvaro Acosta de Hart

Se presenta el caso de una mujer de 84 ainos de edad con
un carcinoma basocelular gigante en vulva. El examen
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histopatolégico revel6 nidos y trabéculas de células
basaloides con esclerosis del estroma circundante. Se
decide tratamiento con crioterapia paliativa, debido a lo
extenso de la lesién y a las condiciones generales de la
paciente.
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CARCINOMA CANALICULAR DE MAMA EN HOMBRE

Natalia Pabon Vesga
Luis Alfredo Paz Murillo

Paciente de 74 afios, quien llega a consulta por presentar
una masa en mama derecha que ha ido aumentando de
tamafo sin alguna sintomatologia. Antecedente de
hipotiroidismo y diabetes mellitus, para lo cual toma
levotiroxina 50 mg/dia y glibenclamida 1/2 tab/barra dia.

Serealiza biopsia de lesion que reporta una lesion tumoral
en dermis superficial y profunda constituida por numerosos
tubulos pequenos, irregulares, con células gigantes pleo-
mérficas, moderadamente diferenciado, con diagnéstico
de carcinoma canalicular infiltrante moderadamente dife-
renciado.

Se tomaron examenes paraclinicos y clinicamente se
clasifico en T4 NO Mx. El paciente es remitido a cirugia
oncolégica para manejo.
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El carcinoma de seno en hombres es una entidad muy
rara, con unaincidencia de aproximadamente 1% de todos
los carcinoma de mama, y un promedio de edad de ocu-
rrencia de 60 anos 0 mas. Las metastasis pueden ser la-
tentes, manifestandose muchos afios después. Como en
las mujeres, la influencia hormonal probablemente se
relaciona con el desarrollo de carcinoma de seno en
hombres. Ocasionalmente se asocia con otras malignida-
des primarias, especialmente en pacientes con historia
familiar de carcinoma de seno. En nuestro caso, es un
paciente de 74 afos sin metastasis aparente y sin antece-
dente familiar.

Los hallazgos clinicos mas comunes son: secrecion del
pezon, retraccion, erosion o ulceracion. Al examen usual-
mente muestra masa no dolorosa, mal definida, dura en el
pezon o la areola.

No es comun la presencia de ginecomastia previa a la
presencia de cancer de seno en hombres, ni secrecion del
pezén en el cancer de hombres pero si en las mujeres.
En el paciente nuestro, sélo presentaba la masa que afec-
taba la piel y tejidos profundos, sin presencia de
ginecomastia o secrecion del pezon.

Desafortunadamente el cancer de seno en hombres es
frecuentemente diagnosticado en etapas tardias, porque
hay una minima conciencia de la presentacionclinicay de
los sintomas por parte del paciente, recurriendo tardiamente
a la consulta medica; por eso el pronéstico es muy desfa-
vorable. Con una tasa de sobrevida en todas las etapas
de 5 a 10 afnos de 36% y 17%.

El tratamiento va encaminado segun el estadio de la neo-
plasia: la mastectomia radical modificada en etapas ini-
ciales, las metastasis localizadas deben ser irradiadas
como paso inicial, y la quimioterapia en etapas tardias. La
terapia endocrina debe valorarse como parte del manejo,
principalmente con tamoxifen y terapia estrogénica
(dietilestilbestrol).
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CASO FATAL DE MICOSIS FUNGOIDES

Gustavo Pérez Ruiz
Xavier Rueda Cadena
Alvaro Acosta de Hart

Paciente de 34 anos, negro, con cuadro de 5 anos de
evolucidn de placas pruriginosas eritemato-descamativas
infiltradas, rojo-violaceas, que comprometian mas del 10%
de la piel del tronco y las extremidades, con diagnostico
histolégico de micosis fungoides, clasificado como
T2NOMO, estado IB.

Se inicié manejo con puvaterapia y esteroides topicos, sin
obtener aclaramiento clinico; por el contrario, presentd
progresion de la enfermedad con aparicion de tumores,
por lo cual recibi6 manejo con monoquimioterapia con
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clorambucilo, poliquimioterapia con CHOP e interferén. Se
practico radioterapia de los tumores con buena respuesta
de los mismos. Posteriormente se evidencié compromiso
medular de la micosis fungoides. Finalmente presenté
compromiso pulmonar masivo por la enfermedad, con
aparicion de un cuadro de dificultad respiratoria severa,
por lo que debié ser internado en la UCI donde a pesar de
quimioterapia de rescate VIP, falleci6.

Se presenta un caso ilustrativo donde se demuestra una
progresion indolente inicial de una micosis fungoides con
transformacién a una enfermedad sistémica extremada-
mente agresiva y compromiso pulmonar con desenlace
fatal.
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CRYPTOCOCOSIS SUBCUTANEA - UNA
PRESENTACION POCO FRECUENTE,
EN PACIENTE TRASPLANTADO RENAL

Catalina Restrepo
Beatriz Orozco
Rodrigo Restrepo

Paciente de 49 afos, quien consulta por cuadro de 4 meses
de evolucion de placa eritamatosa, asintomatica, de creci-
miento progresivo localizada en flanco izquierdo.

Como antecedentes personales al paciente se le diagnostico
insuficiencia renal cronica en 1990, de causa desconoci-
da, se le realizé transplante renal de cadaver en 1995y
en 1997 se le diagnosticé hepatitis C cronica. Recibe tra-
tamiento con prednisona, 10 mg dia, ciclosporina 100 mg
dia, captopril, calcio y verapamilo, entre otros medicamen-
tos. El paciente se hospitaliza por descompensacion de
su hepatitis cronica e insuficiencia renal.

Al examen fisico en piel se encontré una placa eritematosa
de bordes mal definidos, infiltrada, en la cual se palpaban
nddulos subcutaneos, firmes, de disposicion lineal, locali-
zada en flanco izquierdo, la placa era asintomatica a la
palpacion, sin cambios de temperatura y de aproximada-
mente 10 x 5 cm de didmetro.

Se le realizd directo de la lesién de piel utilizando coloracion
con tinta china, donde se observaron levaduras encapsu-
ladas; igualmente se hizo cultivo donde se obtuvo creci-
miento de Criptococo neoformans y biopsia de lesién
cutdnea usando coloracion de tinta china y plata metena-
mina, donde se observaron levaduras encapsuladas; todo
lo anterior hizo el diagnéstico de cryptococosis cutdnea.

Se realizé rayos x de térax los cuales fueron normales,
latex de liquido cefalorraquideo no reactivo (LCR), cultivo
de LCR donde no se obtuvo crecimiento de ningiin micro-
organismo; el latex de suero fue no reactivo.

Se comenzé tratamiento con fluconazol, 400 mg al dia,
por 6 meses, con mejoria completa del cuadro clinico.

La cryptococosis es una infeccion oportunista causada por
el cryptococcus neoformans var neoformans, la infeccion
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se presenta en pacientes inmunocomprometidos sin SIDA,
es producida principalmente por cryptococcus neoformans
var neoformans serotipo D y'la forma cutdnea se presenta
en sélo el 10-20% de los pacientes. Existenalgunos factores
predisponentes para desarrollar la cryptococosis cutanea
en pacientes, como la presencia de neoplasias principal-
mente linforreticulares, la sarcoidosis, enfermedades del
colageno, principalmente el lupus eritematoso sistémico,
el uso prolongado de cérticoesteroides u otros tratamien-
tos inmunosupresores y, por ultimo, se han reportado ca-
sos de criptococosis cutanea después de un accidente con
material infectado donde hay herida cutanea.

Se han descrito 6 formas de compromiso cutdneo por
cryotococcus neoformans en pacientes inmunocompro-
metidos sin SIDA:

Placa dérmica o nédulos
Similar a hipoderma gangrenosa

1. Granulomas con costras
2. Ulceras

3. Edema subcutaneo

4. Celulitis

5.

6.

El diagndstico de la criptococosis se puede realizar por
examen directo mas tinta china, cultivo de material extraido
por aspirado o de biopsia. Siempre se debe descartar
compromiso sistémico

El tratamiento de eleccion para formas cutdneas es
fluconazol, 400/mg/dia por 6 meses; se puede dar, como
segunda alternativa, itraconazol 200-400/mg/dia por 6 a
12 meses.

Para pacientes con compromiso sistémico importante el
tratamiento de eleccion es con anfotericina B, a dosis de
0.5-1 mg/kg/dia por 6 a 10 semanas, seguido por fluconazol
oral. Otro tratamiento menos utilizado es con anfotericina
B mas 5 flucitocina.

Catalina Restrepo, UPB, Medellin.
Beatriz Orozco, Medellin
Rodrigo Restrepo, Medellin



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatolégica

Minicasos

BIBLIOGRAFIA

1. Nishikawa MM, Wanke B. Possible primary ecologi-
cal niche of Cryptococcus neoformans. Med Mycol
2000; 38:379-383.

2. Anderson DJ, Schmidt C, Goodman J, et al. Crypto-
coccal disease presenting as cellulites. Clin Inf Dis
1999; 199:91-96.

3. Lauerma Al, Jeskanen L, Rantanen T, et al. Crypto-
coccosis during systemic glucocorticosteroid
treatment. Dermatology 1999; 199:180-182.

4. Pene K, Diaz J, Guerraet L, et al. disseminated cuta-
neus cryptococosis. Arch InterMed 1994; 9:1032-1035.

5. Durden FM, Eleweski B. Cutaneousinvolvementwith
cryptococcus neoformans in AIDS. J Am Acad
Dermatol 1994; 1025-1026.

6. Anderson DJ, Schmidt C, Goodman J, et al. Crypto-
coccal disease presenting as cellulites. Clin Infect
Dis 1992; 666-672.

7. Abraham KA, Little MA, Casey R, et al. A novel pre-
sentation of cryptococcal infection in a renal allograft
recipient. Ir Med J 2000; 82-84.

8. Saag MS, Graybill RJ, Larsen RA, et al. Practice
guidelines for the management of cryptococcal
disease. Infectious Diseases Society of America. Clin
Infect Dis 2000: 710-718.

INFECCION POR MICOBACTERIA CHELONAE EN
SITIOS DE APLICACION DE INSULINA

Veronica Molina
Beatriz Orozco
Rodrigo Restrepo

Se presenta el caso de una paciente de 60 afnos de edad,
sexo femenino, quien consulta por presentar nodulos y
abscesos en brazos y abdomen de 4 meses de evolucion,
acompanados de prurito. Manejada inicialmente con
antibéticos como dicloxacilina y penicilina procainica sin
ninguna mejoria.

Antecedentes personales: diabetes mellitus tipo Il en
tratamiento con insulina NPH y cristalina hace 9 anos, mal
controlada.
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Al examen fisico se observan placas, ulceras y nodulos
eritematosos supurativos, algunos con costra central en
hombros,abdomeny muslos, sitios exactos donde se aplica
la paciente lainsulina, dolorosos a la palpacién. La paciente
no relata ningun sintoma sistémico.

Examenes: glicemia en ayunas de 186 mg/dl.

Se toma biopsia de piel de lesiéon nodular supurativa de
brazo para estudio anatomopatoldgico, y se observa
epidermis con hiper y paraqueratosis sin acantosis impor-
tante, con ulceracion focal recubierta por fibrina, neutrofilos
y detritos celulares. En la dermis se observa en continuidad
con la ulcera un denso infiltrado inflamatorio de tipo mixto,
neutrdfilos y linfoplasmocitario, que involucra todo su
espesor. No se observan granulomas ni células gigantes.
Las coloraciones de Z-N y plata metenamina son negativas
para BAAR y hongos respectivamente. De la secrecion
purulenta se toma muestra para gram que es negativo,
KOH negativo, Z-N donde se observan escasos bacilos
alcohol-resistentes y en el cultivo crece la micobacteria
chelonei.

Se toma biopsia de piel para cultivo de hongos: negativo,
piégenos: negativo y micobacterias: positivo para la
micobacteria chelonei. Se cultivd el alcohol con el cual la
paciente se realizaba la asepsia para colocarse la insulina
y es negativo, no se pudo cultivar la insulina porque la
paciente la desecho.

Se hace el diagnodstico de una infeccidon cutdnea por
micobacteria chelonei en sitios de aplicacién de insulina.
Se inicia tratamiento con doxiciclina, 100 mg 2/dia, y
ciprofloxacina, 500 mg 2 /dia, con mejoria parcial. En el

VeronicaMolina, Instituto de Ciencias de la Salud (CES),
Medellin.

Beatriz Orozco, Instituto de Ciencias de la Salud (CES),
Medellin.

Rodrigo Restrepo, Instituto de Ciencias de la Salud (CES),
Medellin.
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antibiograma aparece resistencia a ambos antibiéticos, por
lo que se le cambia a clatritromicina, 250 mg 2/dia y se
sigue con la doxiciclina por su respuesta clinica parcial.
Con este esquema la paciente se recupera satisfactoria-
mente.

Lainfeccion cutdnea por Micobacteriachelonei usualmente
se presenta posterior a una injuria penetrante, con la
formacion de abscesos localizados, siendo la inyeccion la
puerta de entrada mas comun. Ante la sospecha clinica,
siempre se debe cultivar la micobacteria para un buen diag-
noéstico y tratamiento.
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MANIFESTACION CLINICA POCO FRECUENTE
DE CITOMEGALOVIRUS EN PACIENTE
INMUNOSUPRIMIDA

Catalina Restrepo Llano

Se presenta el caso de una paciente de 44 anos con un
cuadro de 1 mes de evolucién de Ulceradolorosa localizada
en lengua; recibio tratamiento con aciclovir sin mejoria.

Como antecedentes personales la paciente recibio trans-
plante renal 2 meses antes del inicio de la Ulcera y estd en
tratamiento con ciclosporina, 200 mg dia, y prednisona,
25 mg al dia.
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Al examen fisico presentaba una ulcera de 0.8 x 0.8 cm de
diametro, de bordes bien definidos y fondo limpio, locali-
zada en el dorso de la lengua.

Se toma biopsia de la lesion y se observan células gigantes
multinucleadas, con inclusiones intranucleares rodeadas
por un halo claro.

Se inicia tratamiento con ganciclovir por 14 dias, con una
rapida mejoria de la lesion.

El citomegalovirus pertenece a la familia Herpesviridae
junto con el herpes virus 1,2,6,7 y 8 el virus de la Varicela
Zoster y Epstein Barr. El reservorio es el hombre, se
adquiere por contacto estrecho y se ha encontrado el virus
en leche materna, semen, secrecién cervical, sangre,
linfocitos, hecesy lagrimas.

Tiene 2 periodos de riesgo para la infeccion: el primero en
el periodo neonatal e infancia y el segundo en la edad
reproductiva donde se realiza la trasmision sexual; por lo
anterior, se ve un aumento con la edad, con el nimero de
relaciones sexuales, con el sexo anal y en paises subde-
sarrollados llevando a presentarse en los ancianos
anticuerpos en el 90-100%.

La infeccion generalmente es asintomatica, pero se vuelve
sintomatica si existe alguna inmunosupresién, donde puede
llegar a ser muy severa y hasta fatal.

La principal causa de reactivacion es el transplante renal,
donde se presenta la infeccion en el 50% de estos pacien-
tes; de éstos, el 35% tienen leucopenia, el 20% falla del
injerto y el 25% muere por infeccion severa debido al vi-
rus. En estos pacientes y en inmunosuprimidos en gene-
ral se pueden presentar las siguientes manifestaciones
clinicas: neumonitis, Ulcera gastrointestinal, retinitis, he-
patitis, compromiso del sistema nervioso central,
leucopenia, trombocitopenia y compromiso de piel, el cual
es mas raro.

Entre las formas cutdneas estan: vesiculas, nédulos,
lesiones urticariformes, eritema nodoso, placas verrucosas,

Catalina Restrepo, Clinica Universitaria Bolivariana,
Medellin.
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erupcion morbiliforme, purpura, petequias, y lesiones como
pioderma gangrenoso.

Entre las ulceras cutaneas las mas frecuentes son las
perianales, genitales y perigenitales, seguidas por ulceras
en muslos, perine y gluteos, generalmente coexisten con
herpes virus'y con bacterias que la sobreinfectan.

Las ulceras orales son raras, son mas frecuentes en pa-
cientes con SIDA con recuento de linfocitos <100/mm y se
caracterizan por ser grandes, dolorosas y se asocian con
HSV, histoplamasma o Candida.

En pacientes con trasplante de médula 6sea se han repor-
tado 5 casos y en trasplantados renales no se encontrd
ningun caso reportado en la literatura revisada.

El diagndstico se hace por histologia, cultivos celulares,
anticuerpos monoclonales y PCR.
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NECROSIS EPIDERMICA POR ADRENALINA EN
LACTANTE MENOR

Natalia Hernandez
Ximena Escovar

Paciente de 4 meses de edad con diagnodsticos de bron-
quiolitis y otitis media bilateral, hospitalizado en la unidad
de cuidados intensivos pediatricos por sindrome de falla
organica multisistémica secundaria, quien requirié para su
manejo infusion de adrenalina, la cual se colocé por vena
periférica en miembro inferior derecho. Veinticuatro horas
después presenta aparicion de 2 maculas palidas en pierna
derecha, que evolucionan a lesiones eritematoviolaceos
que culminan en necrosis epidérmica.

Los paraclinicos demuestran cuadro hematico, pruebas de
coagulacion, quimica sanguinea y productos de degrada-
cion de la fibrina dentro de limites normales. Se estudié
mediante biopsia de piel que informd isquemia asociada
con trombosis en la microcirculacion.

El paciente no presenta empeoramiento de las lesiones
cutaneasy evoluciona hacia la mejoria de su cuadro clinico
de base.

Se trae este caso para recordar las lesiones cutaneas
secundarias a la aplicacion periférica de catecolaminas.
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TUBERCULOSIS VULVAR

Clara Maria Escobar S.
Beatriz Orozco Mora

Paciente de 23 anos, soltera, sin hijos, con vida sexual
activa quien consultd por 6 meses de evolucion de pequena
ulcera en el labio mayor derecho que era ligeramente
dolorosa y con escasa supuracién. Ademas, luego de 2
meses de iniciado el cuadro, presentd adenopatias
inguinales bilaterales, una de las cuales se torné de mayor
tamano, absedandose y con secrecién de pus en cantidad
moderada. La paciente recibié multiples tratamientos con
antibioticos e incluso Bencetazil con sospecha de un
chancro sifilitico con respuesta parcial. El resto del examen
fisico era normal. No se encontraron antecedentes perso-
nales ni familiares de importancia.

Se realizaron las siguientes pruebas de laboratorio:

Serologia para HIV, VDRL, FTAABS, campo oscuro, cultivo
para Haemophilus ducreyi, los cuales fueron todos
negativos.

También se realiz6 cultivo para hongos y cultivos para
bacterias aerobias y anaerobias los cuales fueron
negativos.

El ZN de la secrecion purulenta de la ulcera fue negativo,
pero el ZN de la secrecion purulenta de la adenopatia fue
positivo, mostrando escasosbacilos acido-alcohol-resisten-
tes (BAAR).

Se cultivaron las secreciones de la ulcera genital y las
adenopatias fistulizadas y en ambos se obtuvo crecimiento
de Micobacterium tuberculoso.

El cultivo de orina fue negativo para M tuberculoso.
Se realizo tratamiento con la terapia convencional por 6
meses, con mejoria completa del cuadro.
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La tuberculosis vulvar hace parte del espectro de las
infecciones cutaneas causadas por la Micobacteria tuber-
culosis. Este es un bacilo acido- alcohol-resistente (BAAR),
débilmente gram-positivo, no esporulante. Pertenece a la
familia de las Mycobactericeae que sélo tienen un género:
Micobacteria, el cual incluye el patdogeno obligado humano
M. tuberculosis y los estrechamente relacionados M. bovis,
M. africanum, M. microtiy M. Leprae; ademas, otro nimero
de patogenos facultativos, especies no patégenas y
micobacterias atipicas.

La tuberculosis de la piel es causada por la M. tuberculosis,
M. bovis y bajo determinadas condiciones por el bacilo
Calmette-Guérin (BCG), que es una especie atenuada de
M. bovis. Las manifestaciones clinicas comprenden un gran
numero de cambios en la piel que se clasifican en diferentes
formas de la enfermedad, dependiendo del modo de
adquirir la infeccion, del estado inmune del hospedero y
de la morfologia de las lesiones.

Actualmente la forma mas usada de clasificacion se hace
dependiendo de si la infeccion es adquirida de forma exo-
gena o por diseminacién endégena; también se incluyen
condiciones causadas por vacunacion y un grupo de erup-
ciones denominadas tuberculides, las cuales nosoldgica y
patolégicamente no son aun bien comprendidas.

La infeccion exégena comprende basicamente dos formas:
la tuberculosis por inoculaciéon primaria que se da en un
hospederosininmunidadprevia, y la tuberculosis verrucosa
cutis en huésped con inmunidad.

La infeccién por diseminacion endégena comprende el
lupus vulgaris, escrofuloderma, los abscesos tuberculosos
metastasicos, la tuberculosis miliar aguda y la tuberculosis
orificialis. Es en el grupo de las tuberculosis orificialis donde
podemos incluir el caso de nuestra paciente con tubercu-
losis vulvar.

Clara Maria Escobar S, Rlll Dermatologia, CES, Medellin,
Colombia.

Beatriz Orozco Mora, Dermatdloga, Clinica Las Américas,
Medellin

En el caso de la tuberculosis anal, ésta esta generalmente
relacionada con la presencia de infeccion intestinal.



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatoldgica

~ Minicasos

Latuberculosis orificialis es una forma rara de tuberculosis
de las membranas mucosas y de la piel periorificial, debida
a autoinoculacion de micobacteria por tuberculosis
progresiva de 6rganos internos. La enfermedad subyacente
es generalmente pulmonar, intestinal y en pocas ocasiones
del tracto génitourinario. Lainoculacion se da generalmente
luego de un trauma. La mayoria de los pacientes muestran
reaccion de tuberculina intradérmica positiva, pero en
estados terminales ésta se puede tornar alérgica.

La presentaciéon mas frecuente es de la boca, siendo la
lengua la estructura mas afectada en sus margenes
laterales, también el paladar blando y duro, en casos muy
avanzados afecta los labios. Generalmente es secundaria
a la presencia de una tuberculosis ulcerativa de la laringe
o faringe.

Las drogas utilizadas son la rifampicina a dosis de 450-
600 mg/dia, etambutol 15 mg/kg/dia e isoniazida 300 mg/
dia. Los primeros 3 meses se dan los tres medicamentos,
después se suspende el etambutol y se continda la
rifampicina e isoniazida, hasta completar 6 meses de
tratamiento.

En el caso de lesiones hipertréficas o que luego de 1 afio
de tratamiento no resuelven, puede ser necesario el trata-
miento quirurgico.
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ACROQUERATOSIS VERRUCIFORME DE HOPF.
TRATAMIENTO QUIRURGICO

Mariana Romero
Michel Faizal
Luis Fernando Palma

La acroqueratosis verruciforme de Hopf es una entidad
clinica que se caracteriza por la presencia de papulas
planas de diferentes tamanos, que comprometen princi-
palmente el dorso de las extremidades. No se conoce con
exactitud su incidencia, pero se trata de un cuadro de
presentacion poco frecuente. El patrdn de herencia es auto-
sémico dominante, aunque muchos casos corresponden
a mutaciones espontaneas.

Presentamos el caso de una paciente adolescente, en la
que se realiz6 este diagndstico como hallazgo incidental,
sin encontrar historiafamiliar de las lesiones caracteristicas.
Adicionalmente se comentan las modalidades terapéuticas
referidas en la literatura y los resultados obtenidos en el
manejo de esta paciente con la técnica de rasurado.

Mariana Romero Tapia, RIl Dermatologia, Universidad
Nacional, Bogota, D.C.

Michel Faizal, Docente Unidad Dermatologia, Universidad
Nacional, Bogota, D.C.

Luis Fernando Palma, Dermatopatélogo, Universidad
Nacional, Bogota, D.C.
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APLASIA CUTIS

Vesna Garavito Jurin

Paciente de 4 anos de edad quien es llevado por sus padres
al servicio de Dermatologia por presentar tres areas
alopécicas en piel cabelluda, desde el nacimiento,
asintomaticas.

Antecedentes personales: recién nacido sano, con APGAR
de 9/10, peso 3200 g, y talla 46 cm.

Al examen fisico se encuentra un paciente en buen estado
general, presenta tres placas alopécicas de superficie lisa,
brillante, de consistencia cauchosa, bordes bien delimitados
y de color piel, localizadas dos en vertex y una en region
occipital, cuyos diametros son 6, 3y 8 cm, respectivamente.

Se hace una impresién diagndstica de aplasia cutis. Para
confirmar este diagndstico se toma una biopsia escisional
de una de las placas, la cual reporta epidermis atréfica,
ortogqueratésica y en la dermis notoria fibrosis y neovascu-
larizacionperpendicular a la superficie, hallazgos de cicatriz
hipertrofica. Haciendo la correlacion clinico patoldgica se
concluye que se trata de una aplasia cutis.

Al paciente se le han practicado dos resecciones quirargicas
de las lesiones alopécicas, con muy buenos resultados.

La aplasia cutis es la incapacidad de formar alguna o todas
las capas de la piel (epidermis, dermis, tejido celular sub-
cutaneo). Ocurre en 1 de cada 3000 nifios nacidos vivos,
no tiene preferencia de sexo, puede corresponder a un
defecto autosémico dominante o estar asociada con una
serie de malformaciones, dentro de las cuales se
encuentran principalmente labio leporino, sindactilia,
ausencia de dedos, anomalias oculares y cardiopatia
congeénita.

Las lesiones de la aplasia cutis son areas deprimidas
ovales, bien delimitadas, de 1-2 cm, localizadas principal-
mente en la linea media y posterior de la piel cabelluda;
en estas areas hay ausenciade pelo, algunas veces puede
formar ulceras o puede estar cubierta por una membrana
epitelial fina, blanda y rugosa.

El diagnostico se hace por historia clinica, examen fisico y
se confirma por biopsia de piel. Como diagnodstico
diferencial es importante tener presente el trauma obsté-
trico, ya que puede presentar lesiones similares.

Se realiza reseccién quirtrgica y movilizacion de cuero
cabelludo.
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DERMATOSIS PERFORANTE ADQUIRIDA

Maria Cristina Bohorquez Cubillos
Héctor José Castellanos Lorduy
Carlos Humberto Colegial

Una gran variedad de desdérdenes cutaneos pueden
presentar en un momentodado el fendémeno de eliminacion
transepidérmica. Existe un grupo de enfermedades
definidas como “clasicas,” en las cuales el fenomeno de
eliminacion es una constante. Se consideran 4 entidades
diferenciadas por el cuadro clinico y la histopatologia las
cuales son: la elastosis perforans serpiginosa, colagenosis
perforante reactiva, foliculitis perforante y la enfermedad
de Kyrle. Desde hace 15 anos se han sumado a éstas la
dermatosis perforante adquirida como una alteracién
estrechamente asociada con la insuficiencia renal crénica,
la nefropatia diabética y los procedimientos de hemodia-
lisis. Su etiologia no esta completamente establecida y se
atribuye a depdsito de compuestos que desencadenan una
respuesta inflamatoria en la dermis que lesiona la
membrana basal epidérmica hasta destruirla, produciendo
el fendmeno de “eliminacion transepidérmica”.

Presentamos el caso de una paciente de 44 anos,
hipertensa, que desarrollé una insuficiencia renal crénica
tratada al momento de la consulta con didlisis peritoneal
continua ambulatoria, quien acude por un cuadro de
papulas eritematosas, firmes, que exhibian un tapon de
queratina central, localizadas en zonas extensoras de
muslos, brazos y gluteos, intensamente pruriginosas.
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Héctor José Castellanos Lorduy, Unidad de Dermatologia,
Departamento de Patologia, Facultad de Medicina,
Universidad Nacional de Colombia, Bogota D.C.
Carlos Humberto Colegial, Unidad de Dermatologia,
Departamento de Patologia, Facultad de Medicina,
Universidad Nacional de Colombia, Bogota D.C.
Correspondencia: Maria Cristina Bohérquez, Av 1° de Mayo
N° 39-50, teléf. 2025401, 2021173, Bogota D.C., Colombia.
E-mail: cristinabohorquez @dermaweb.com.co

(b1088

Histopatolégicamente se evidenciaba un foliculo piloso
dilatado, ocupado por queratina laminada y detritus
celulares, acumulo de neutrofilos a su alrededor permeando
el epitelio y fibrosis circundante, constituyendo el cuadro
de una dermatosis perforante adquirida asociada con
insuficiencia renal cronica.
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ELASTOSIS PERFORANS SERPIGINOSA

Angélica Maria Acosta Aristizabal
Lucia Van den Enden Medina

Paciente de 23 anos, cuadro de un ano de evolucion,
aparicion de lesiones papulares coalescentes, formando
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placas circinadas de aproximadamente 5 cm de diametro,
asintomaticas, a nivel de brazo izquierdo. El diagnostico
clinico de elastosis perforans serpiginosa fue confirmado
por la histopatologia.

Se inicia manejo con infiltracion con triamcinolona 10 mg/
ml, sin respuesta, posteriormente se realiz6 crioterapia
sin obtener buenos resultados. Por Ultimo se realiza manejo
con una mezcla de betametasona crema mas acido
retinéico 0.05% aplicados topicamente bajo oclusion,
presentando buena respuesta, con evidencia de aplana-
miento de las lesiones en un periodo de 4 meses.

La elastosis perforante serpiginosa es una dermatosis
crénica e infrecuente caracterizada por la eliminacion
transepidérmica de fibras elasticas alteradas originadas
en la dermis.

Dentro del grupo de desdrdenes perforantes primarios
encontramos la enfermedad de Kyrle, foliculitis perforante,
colagenosis perforante reactiva y la elastosis perforante
serpiginosa, todas con una histologia caracteristica comun.

Su causa es desconocida, pero en diferentes estudios
realizados se ha detectado una anormalidad primaria en
la elastina dérmica, la cual produce una respuesta celular
que lleva a la expulsion de tejido elastico anormal a través
de la epidermis.

Predomina en hombres, iniciando en la adolescencia, y se
ha asociado con desdrdenes de tejido conectivo, sindrome
de Marfan, osteogénesis imperfecta y acrogeria, ademas
en pacientes con déficit intelectual como en el sindrome
de Down y pacientes con antecedentes de ingesta de
D-penicilamina.

Clinicamente la lesion primaria se caracteriza por ser una
papula de 2-4 mm de diametro, lisa, con tapdn queratético
central y borde elevado, dando una apariencia crateriforme.
Generalmente son mdltiples, confluentes, dispuestas en
patrén linear o serpiginoso. Se observan principalmente
en cuello, pero también puede encontrarse en brazos y
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muslos.Las lesiones pueden involucionar espontdneamente
dejando cicatrices atréficas, retiformes.

Microscépicamente la caracteristica cardinal de las derma-
tosis perforantes es la eliminacién transepitelial de
sustancias dérmicas alteradas, en nuestro casola elastina,
a través de canales epidérmicos sin disrupcion de estruc-
turas adyacentes.

Se han propuesto diferentes tratamientos para el manejo

de esta condicion, tales como la remocién con cureta, la
dermabrasion, crioterapia, con riesgo de producir cicatri-
zacion anormal o formacion de queloides, los retinoides
orales en un paciente con sindrome de Down y deficiencia
de vitamina A, uso de laser pulsado, triamcinolona 10 mg/
ml en infiltracion y el uso de esteroides tépicos potentes
bajo oclusién, con resultados desalentadores.

En el caso actualmente descrito encontramos una
respuesta satisfactoria a la asociaciéon de esteroide y acido
retindico topico bajo oclusién, luego de haber efectuado
diferentes métodos terapéuticos descritos en la literatura
sin obtener mejoria.
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ELASTOSIS PERFORANTE SERPIGINOSA ASOCIADA
CON OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Natalia Pabon Vesga
Concepcion Ochoa

Paciente de 17 anos quien consulta al médico de familia
por presentar desde hace aproximadamente 1 afo lesio-
nes en brazos bilaterales y asintomaticas, pero que estéti-
camente le molestaban; se indica biopsia de piel, el cual
fue interpretado como un proceso granulomatoso
inespecifico. Ante la dificultad de precisar bien la muestra,
es remitida al Centro de Referencia de Anatomia Patoldgica.
Se revisan detenidamente las laminas y el bloqueo de la
muestra, dando como diagnoéstico histolégico una
dermatosis perforante de eliminacién transepidérmica de
material elastico, siendo necesario precisar la clinica del
paciente. Es citado al Departamento de Anatomia Patolé-
gica, evidenciando papulas hiperqueratosicas, duras,
umbilicadas, de color rojizo que miden de 2-4 mm en un
patron anular con tendencia a progresion periférica y a la
curacion central, asintomaticas, localizadas en ambos
brazos; en el brazo derecho, donde se tomé la biopsia,
muestra una cicatriz hipertrofica.

La madre tuvo una osteogénesis imperfecta que el hijo
también padece. Ademas evidenciamos escleréticas azules
en las dos personas. Al recoger estos datos y revisando
las laminas, damos como diagndstico una elastosis
perforante serpiginosa. Posteriormente es llevado al Depar-
tamento de Dermatologia, confirmando el diagndstico.

La elastosis perforante serpiginosa es una enfermedad
rara, benigna, vista en nifios y adultos jdvenes usualmente;
de causa desconocida, con posible factor genético, aso-
ciada en un 40% con desordenes del tejido conectivo:
pseudoxantoma elastico, sindrome de Ehlers-Danlos,
sindrome de Marfan, osteogénesis imperfecta y acrogeria.
Ademas se asocia con otras entidades como el sindrome
de Down y a la toma de penicilamina.

La causa es desconocida, pero se plantea que las fibras
elasticas actuen como un irritante mecanico o “cuerpo
extrano” y provoque una respuesta epidérmica en forma
de hiperplasia. La epidermis luego envuelve el material
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irritante y lo elimina a través de los canales transepidér-
micos. La degeneracion de las fibras elasticas en los
canales es probablemente causada por enzimas proteoli-
ticas de las células inflamatorias.

Es importante el diagndstico diferencial clinico con el
granuloma anular perforante, la poroqueratosis de Mibelli,
el lupus eritematoso discoide, sarcoidosis y tinas. En cuanto
al diagnéstico diferencial histolégico, con las otras
dermatosis perforantes como la enfermedad de Kyrle y la
foliculitis perforante.

El tratamiento es dado a lesiones cosméticamente desa-
gradables. Se ha realizado excisién quirurgica, electro-
cirugia, crioterapia con nitrégeno liquido, vendaje oclusivo
con celofan, glucocorticoides intralesionales. En la literatura
ultimamente se ha usado el laser dye pulsado con buenos
resultados.
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HIDROCISTOMAS ECRINOS MULTIPLES
REPORTE DE DOS CASOS

Angélica Maria Acosta Aristizabal
Ana Maria Hoyos Zuluaga

Caso 1 - Paciente de 48 anos, sexo femenino, quien
consulté por cuadro de dos meses de evolucion, consis-
tente en aparicién de papulas en frente, area bimalar y
mentén, eucromicas, lisas, tensas, en forma de domo, con
tendencia a confluir, pruriginosas. Diametro de las lesiones
entre 1-5 mm, exacerbacion de los sintomas con el calor y
la exposicion solar.

Caso 2 - Paciente de 57 anos, sexo femenino, con cuadro
de 2 meses de evolucion, consistente en aparicion de
lesiones papulares en area bimalar, area maxilar y periorbi-
taria pruriginosas, de tonalidad azulada, lisas , tensas, en
forma de domo, sin cambios epidérmicos asociados.
Diametro de las lesiones entre 1-5 mm. Empeoramiento
del cuadro con el calory el ejercicio. Disminucién del tamano
de las lesiones en ambientes frescos y con el reposo.

Se realiz6 biopsia en cada una de las pacientes. Diagnds-
tico histoloégico: hidrocistomas ecrinos. No evidencia de
actividad apocrina.

Se decide iniciar manejos diferentes en cada una de las
pacientes para evaluar la respuesta obtenida:
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En la paciente No. 1 se inicia manejo con solucién de
atropina topica al 2%, aplicacion 2 veces al dia.

En la paciente No. 2 se inicia manejo con acido retindico
tépico al 0.025% en hemicara derecha y con clorhidrato
de aluminio en hemicara izquierda.

Los hidrocistomas ecrinos multiples son una patologia poco
frecuente; se han descrito aproximadamente 30 casos en
la literatura mundial.

Mayor afeccion en mujeres luego de la cuarta década de
la vida, con antecedente de exposicién solar crénica y
oficios que demanden esfuerzo fisico o exposicion a altas
temperaturas. Son descritos como quistes de 1-3 mm de
diametro, simétricamente distribuidos en frente, area
bimalar y cuello. La lesion individual es redondeada, lisa,
en forma de domo, tensa, color amarillo ambar y tienden
a aumentar su tamano y a producir sintomatologia en los
pacientes, con la exposicién a ambientes que aumenten
la sudoracién y desaparecen con la disminucion de la tem-
peratura.

En la histopatologia se encuentra un espacio quistico en
dermis, lleno de fluido claro, dentro de una pared com-
puesta por dos capas de células aplanadas o cuboidales.
No hay evidencia de secrecion por decapitacion.

Para el tratamiento de este tipo de quistes de origen ecrino
se ha avocado por tratamientos médicos, tales como la
aplicacion de atropinatopicaal 1y 2%, reseccion quirdrgica
si se trata de lesiones Unicas o en poco nimero, hasta uso
de laser pulsado, con resultados variables en los diferen-
tes estudios revisados.
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LENTIGO MALIGNO MELANOMA AMELANOTICO

Isabel Vasquez Yasser

Paciente de 53 anos de edad, sexofemenino, ama de casa,
gue consulta por cuadro clinico de 2 afos de evolucion de
lesion eritematosa, asintomatica, localizada en el dorso
del antebrazo izquierdo. Notiene antecedentes personales
ni familiares de importancia.

Al examen fisico se observa una placa eritematosa, leve-
mente palpable, sin infiltracion, de bordes mal definidos,
localizada en dorso del antebrazo izquierdo.

<b1092

El melanoma es un tumor cutaneo que usualmente se
sospecha por sus caracteristicas clinicas: asimetria, bordes
irregulares, diametro y una de las mas llamativas: los
cambios pigmentarios. Debido a la ausencia del pigmento
del melanoma amelandético, generalmente no se sospecha
su malignidad basandose solamente en su apariencia
clinica, y su diagnéstico se hace principalmente por los
hallazgos histologicos.

El Iéntigo maligno representa un 4-15% de los melanomas
malignos, y los melanomas amelanéticos comprenden sélo
el 2% de éstos.

La lesion se puede presentar como una macula o papula
eritematosa, sin pigmento, que puede acompanarse de
eritema, prurito o edema. El prurito puede ser secundario
a lainflamacion producida por las células malignas y es la
razon mas comun de consulta.

Esta entidad puede confundirse con lesiones benignas
como nevus melanocitico intradérmico, queratosis
seborreica, verruga vulgar, granuloma piégeno, nevus
despigmentado, granuloma anular, cicatriz. Entre las
lesiones malignas su diagnéstico diferencial debe hacerse
con carcinoma basocelular, queratoacantoma, enfermedad
de Bowen, etc.

Existen algunas claves para llegar a un diagndstico certero:

e Generalmente se presenta en mujeres con piel clara
y ocasionalmente en hombres.

e Mayorriesgo en mujeres >40 afnos y hombres en edad
mas avanzada.

e Se localiza en areas expuestas a la radiacion ultra-
violeta.

e Lalesion es generalmente plana.

e Puede estar acompanada de prurito y descamacion.

e Elborde de la lesiéon puede estar ligeramente sobrele-
vantado.
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e Son lesiones con presentacion clinica inusual.
e Los tratamientos de rutina son inefectivos.
e La duracion de la lesiéon es de varios meses.

El origen mas comun de la lesién puede ser por metastasis
de un melanoma pigmentado primario, o por recurrencia
de un melanoma pigmentado previo, o ser un melanoma
primario.

Algunos factores de riesgo para desarrollar melanoma
amelanético son: radiacién ultravioleta acumulativa; piel
clara, principalmente fototipos I y Il; historia de quemadura
solar severa y exposicion a radiacion con rayos X.

El tratamiento de eleccion es la excision quirdrgica, los
margenes de la lesion son dificiles de delinear por falta de
pigmento.

La cirugia micrografica de Mohs ha mostrado tasas altas
de curacion, en contraste con la cirugia tradicional, porque
puede detectar enfermedad subclinica mas alla de los
margenes visuales.
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NECROSIS SUBCUTANEA DEL RECIEN NACIDO

Perla Furman

Paciente recién nacido, sexo masculino, fruto de un tercer
embarazo de madre de 31 anos, con controles prenatales
normales y parto por cesarea por sufrimiento fetal agudo.

En el nacimiento se encuentra liquido meconiado grado
lll, y un recién nacido a término con meconio en cavidad
oral y cuerdas vocales. Se realizan maniobras de reani-
macioén: masaje cardiaco, intubacién orotraqueal y aplica-
cién de adrenalina, consiguiendo un apgar de 2 al minuto,
2 alos 5 minutos y 2 a los 10 minutos. Con diagndstico de
aspiracion de meconio y asfixia perinatal severa, el paciente
es llevado a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
para manejo de su estado ventilatorio, encontrandose un
neumotérax derecho, hipertensiéon pulmonar moderada,
bradicardia, hipoglicemia y acidosis metabdlica, recibiendo
manejo para ello.Al cuarto dia de vida empieza a presentar
extensas placas y nédulos indurados, pardo-violaceos y
dolorosos a la palpacion distribuidos en toda la superficie
corporal.

El paciente es valorado por el servicio de Dermatologia
considerando la posibilidad de una paniculitis de origen a
determinar. En busca de su etiologia se toma una biopsia
de piel, encontrando paniculitis granulomatosa supurativa
constituida por células gigantes multinucleadas con
inclusiones en forma de aguja y numerosos eosinofilos.
Se hace un diagnéstico definitivo de necrosis subcutanea
del recién nacido, y se inicia manejo con analgésicos:
acetaminofen a dosis de 15 mg/kg/dosis y tramadol a 0.5
mg/kg/dosis con adecuada mejoria de su sintomatologia.
La trombocitopenia que inicialmente presenté el paciente
cedi6 espontaneamente, y siempre se realiz6 una vigilan-
cia estrecha de su estado metabodlico. La evolucién clinica
del paciente fue satisfactoria, las lesiones en piel fueron

Perla Furman, RIl Dermatologia, Universidad El Bosque,
Bogota, D.C.
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involucionando y a los 45 dias de vida se da salida con
férmula de analgésicos, leche materna exclusiva y reco-
mendaciones sobre los cuidados de la piel.

La necrosis subcutanea del recién nacido es un trastorno
poco comun y transitorio, caracterizado por areas focales
de necrosis grasa, mas frecuentemente se afecta la grasa
parda que acompana en un alto porcentaje a los neonatos,
causéandoles lesiones nodulares en la piel. Generalmente
aparece en recién nacidos a término o postérmino con
adecuado peso para su edad gestacional, en las primeras
seis semanas de vida. Los factores que se han incriminado
en su patogénesis son: pre-eclampsia, diabetes materna,
trauma obstétrico, hipoxia perinatal e hipotermia. En este
paciente la hipoxia perinatal fue su principal factor
desencadenante, llevando a disminucion de la irrigacion
arterial e hipoxia tisular. Hay una relacién entre necrosis
subcutanea del recién nacido e hipercalcemia y aumento
de PGE1 en orina, lo cual no fue un hallazgo positivo en
este paciente.

Histoldgicamente las lesiones presentan parches de
necrosis con inflamacién granulomatosa tipo cuerpo extrafo,
fibrosis y comunmente depdsitos de calcio. La trombocito-
penia en las fases iniciales es comun por secuestro de
plaquetas en los sitios lesionados. Clinicamente las lesiones
son noédulos redondeados u ovales en nalgas, muslos,
hombros, espalda, brazos y mejillas que miden pocos centi-
metros, son cauchosos y dolorosos; pueden confluir
formando placas y finalmente resuelven de manera
espontanea. No se requiere ningun tratamiento, a excepcion
del manejo sintomatico. Si se detecta hipercalcemia debe
ser estudiada y manejada. La mortalidad es baja, a menos
que se encuentre morbilidad asociada.

Actualmente el paciente tiene 6 meses de vida, con
resolucién completa de su patologia pulmonar y evolucién
favorable de sus lesiones en piel, con persistencia de
escasas dos lesiones en la region posterior de ambos
muslos.
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LINFEDEMA CONGENITO

Perla Furman

Paciente de 4 afos de edad, sexo femenino, fruto de un
tercer embarazo de madre de 41 afos, con controles
prenatales normales y cesarea electiva. Desde los tresdias
de vida presenta edema en miembros superiores, princi-
palmente del lado derecho, y desde los tres afos exacer-
bacion del cuadro de predominio vespertino y aparicion
de parestesias en manos. Como antecedente de impor-
tancia, la paciente presentd una celulitis en miembro
superior derecho a los 2 afos de vida que requirié hospita-
lizacién durante 5 dias.

Al examen fisico actual se encuentra una paciente en
buenas condiciones generales, con edema y aumento del
tamano a expensas de tejido blando en miembros supe-
riores y regién pectoral, de predominio derecho, sin
limitacién funcional.

Se hace impresion diagndstica de un trastorno congeénito
del sistema linfatico y se solicitan examenes diagndsticos:
ecografia doppler venosa reportada como normal, radio-
grafia de térax normal y resto de examenes de laboratorio
totalmente normales.
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El diagndstico definitivo es linfedema primario congénito,
y en conjunto con los servicios de cirugia vascular y fisiatria
se inicia manejo con compresion elastica externa en miem-
bros superiores, térax y masaje linfatico especializado.

La evolucion clinica ha sido satisfactoria, en el plazo de 6
meses de uso continuado de la terapia, la enfermedad se
ha estabilizado e incluso ha habido mejoria clinica signifi-
cativa.

El linfedema congénito aparece como una anormalidad
intrinseca del sistema linfatico, presente al nacimiento o
durante el primer afo de vida. Se caracteriza por edema
duro que afecta principalmente los pies y las piernas, y en
menor medida los brazos, cara y genitales.

Los pacientes afectados por linfedema congénito pueden
mostrar anomalias linfaticas internas como linfangiomas,
enteropatias perdedoras de proteinas y otras complica-
ciones relacionadas con el quilo. La linfangiografia usual-
mente muestra vasos linfaticos dilatados, hiperplasicos e
incompetentes. Siempre es importante descartar alguna
malformacién vascular asociada; en esta paciente no se
encontro ninguna, descartando un Klippel-Trenauny.

Los sindromes genéticos como el Turner o el Noonan
pueden estar asociados con un linfedema congénito, por
eso, siempre deben descartarse. Nuestra paciente recibid
valoracion por el servicio de genética, descartando con un
examen clinico minucioso y un cariotipo algun sindrome
asociado con su patologia. La incompetencia valvular de
los vasos linfaticos puede dar origen a reflujo de linfa y
quilo, produciendo vesiculas en la piel.

Ellinfedema es esencialmenteirreversible e incurable, pero
es muy importante dejar en claro que no es una condicion
fatal y ensefar al paciente que debe vivir con ella. Mucho
se puede hacer para mejorar la calidad de vida de estos
pacientes; existen muchas modalidades terapéuticas, pero
la piedra angular del manejo es la compresién externa con
un programa de ejercicios complementarios y masaje
linfatico especializado. La cirugia esta destinada a aquellos
pacientes con un linfedema de tamafno considerable que
interfiere con la movilidad de la extremidad. La prevencién
de las infecciones, particularmente la linfangitis y la celulitis,
es crucial para la prevencion del linfedema. Son importantes

<b1095

las recomendaciones acerca de los cuidados de la piel, la
buena higiene y las normas de antisepsia después de
trauma y heridas menores. El manejo interdisciplinario
instaurado en esta paciente condujo a su mejoria clinica.
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LUPUS CHILBLAIN

Joaquin Campo Castro
Beatriz Torres

René Rodriguez
Adriana Marin

Paciente de 17 anos, de sexo masculino, que presenta
lesiones tipo maculas de un afo de evolucion, eritemato-
violaceas, necroticas y pruriginosas en los pabellones
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auriculares, punta nasal y porcién distal de los dedos de
las manos. Se observa fendmeno de Raynaud en manos
y livedo reticularis en ambas piernas. Sin antecedentes
de importancia.

Se hace una impresion diagndstica de lupus eritematoso
Chilblain vs. eritema pernio.

Se solicita biopsia de piel y laboratorios clinicos. En la
biopsia de piel de pabelldn auricular y punta nasal se
observa una epidermis atréfica, tapones cérneos foliculares,
cambio vascular de la basal y engrosamiento de la mem-
brana basal. En la dermis superficial y profunda se encon-
tré un infiltrado linfocitario.

Diagndstico: lupus eritematoso discoide en ambas biopsias.

En los laboratorios se reporta ANAS no reactivos, C3 y C4
normales, VDRL no reactivo, parcial de orina normal, BUN
y creatinina normal, crioglobulinas normales, cuadro
hematico normal.

Con todos los anteriores hallazgos se hace un diagndstico
de Lupus Chilblain.

Se inicia tratamiento con protector solar y cloroquina 250
mg/dia.

Se realiza control al mes de tratamiento, encontrandose
mejoria de las lesiones dada por ausencia de areas necro-
ticas y de maculas violaceas, con persistencia de eritema
leve.

ElI Chilblain es una patologia inflamatoria cutanea que
ocurre principalmente en periodos de humedad y frio.
Puede ser de origen idiopatico (Chilblain idiopatico) o
estar relacionado con el lupus eritematoso (lupus
Chilblain).

Ellupus Chilblain fue descrito inicialmente por Hutchinson;
es una enfermedad que se caracteriza por estar asociada
con el lupus eritematoso en un 20.5%. También puede
asociarse con otras enfermedades de tejido conectivo, tales
como la enfermedad de Bechet, purpura hipergammaglo-
bulinémica y leucemia mielomonocitica.
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Cerca del 6% de los pacientes con lupus eritematoso
discoide desarrollan Chilblain, afectando principalmente
mujeres. Consiste en lesiones inflamatorias, eritematosas,
purpuricas, necroticas, unicas o multiples, asociadas
ocasionalmente con prurito, ardor o dolor afectando nariz,
orejas, areas acrales, talon, rodillas y tobillos.

Usualmente las lesiones ocurren algunos anos antes de
las manifestaciones de lupus discoide. Estas pueden
manifestarse durante el embarazo. Cuando mejoran con
el tratamiento de |las lesiones del lupus discoide, las lesiones
Chilblain pueden persistir. Un 15% de estos pacientes
desarrollan lupus eritematoso sistémico.

La histologia e imnunohistologia son de un lupus eritema-
toso discoide y la piel no lesionada presenta un test de
banda negativo. Se debe solicitar test de aglutininas frias
y criofibrinogenemia para establecer un diagndstico
diferencial.

Para el lupus Chilblain se recomienda manejo profilac-
tico con ropa adecuada para un mantenimiento ade-
cuado de la temperatura, reposo, corticoides topicos y
antimalaricos como la cloroquina. Algunos sugieren el
uso de vasodilatadores como los anticalcicos y el uso
de protector solar.
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MELANOSIS POR FRICCION

Blanca Lilia Lesmes R.

Se presenta el caso de un hombre de 39 anos, quien
presentaba placas extensas eritemato-pigmentadas en
region escapular bilateral, y lesiones similares en parte
inferior de térax anterior y abdomen, de 3 afos de evolucion,
producidas por el uso de estropajo y cepillo para limpiar
su piel.

El diagnéstico clinico es el de melanosis por friccién. Se
discute su posible relacion con la amiloidosis macular.

La patologia muestra epidermis que presenta pigmentacion
de la capa basal sin vacuolizacién, dermis superficial con
ligero infiltrado linfocitario perivascular con melanéfagos.
No se observa amiloide ni esclerosis en dermis, tampoco
enfermedad activa para establecer diagnéstico especifico.
Rojo Congo Negativo. Diagndstico: alteracion pigmentaria
postinflamatoria.

El tratamiento consiste en suspender el uso de estropajo y
cepilloy desonidacrema al 0.1% tdpica 3 veces/dia/10 dias.
El eritema desaparecio y la pigmentacion paulatinamente
disminuy6 obteniéndose mejoria; cuatro anos después per-
manece sin lesiones.

Es importante que las siguientes condiciones se cumplan
para la amiloidosis macular y por friccion: una region ésea,
un trauma adecuado por fricciéon y un dispositivo particular
para frotar. La piel sobre la regiéon del hueso esta entre
una fuerza de fricciéon activa y una superficie rigida. “En
efecto, nunca ha sido observada sobre el abdomen donde
no hay plano éseo debajo”.

En este caso no hay depdsitos de amiloide, el rojo Congo
fue negativo (no se hizo microscopia electronica). El
paciente si presentaba lesiones abdominales, aunque no
hay plano 6seo debajo. La aplicacion repetida de un
estimulo mecanico moderado por un largo tiempo puede
producir pigmentacion y eritema. Al suspender el trauma
fisico, la pigmentacién de la piel desaparecié. Los autores
consultados no hablan de la evolucién de sus pacientes al
suspender el trauma.
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REACCI()N MEDICAMENTOSA A RIFAMPICINA
TOPICA

Blanca Lilia Lesmes R.

Se describe el caso de un hombre de 43 afos de edad,
quien presento lesiones ampollosas en pies y manos y
lesiones papulo-vesiculosas en abdomen, después de

Blanca Lilia Lesmes R., Dermatéloga, Colsanitas, carrera
14 No. 98- 95, consuiltorio 202, Bogota, D.C. teléf. 610 9043,
fax 610 7878.



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatolégica

Minicasos

aplicarse rifampicina (R) topica en una pequefa herida de
pierna derecha. Se comenta sobre las reacciones cutaneas
a drogas, aspectos inmunoldgicos y la implicacion de los
linfocitos T en su patogénesis.

Probablemente muchos farmacos pueden producir
erupciones cutaneas, algunos las producen con mas
frecuencia, por ejemplo los antibiéticos son frecuentes
productores de erupciones cutaneas. Las reacciones
alérgicas a la R no son comunes, pero varios reportes han
descrito reacciéon anafilactica, urticaria o dermatitis de
contacto después de aplicacién tépica de R.

El estudio histopatolégico reporta una ampolla intraepidér-
mica subcdrnea con fibrina y células polimorfonucleares
predominantemente eosinodfilos. Dermis superficial y me-
dia muestra infiltrado inflamatorio intersticial y perivascular
con eosinofilos. No se observan células acantoliticas
disqueratoéticas. Inmunofluorescencia muestra fibrindgeno
dentro de la ampolla intraepidérmica (+). En la membrana
basal hay fijacion de anti C3(+) e Ig M segmentaria (+). Es
negativa para IgG, IgA, C1qy C4.

El patron débil, lineal, interrumpido y granular de IgM en la
union dermoepidérmica ha sido reportado en piel expuesta
al sol, en adultos normales y en un grupo heterogéneo de
enfermedades. Su hallazgo puede ser coincidencial y no
de significado diagnostico.

Se formula prednisona, 30 mg dia por corto tiempo, con
desaparicion rapida del cuadro clinico.

Las reacciones medicamentosas son frecuentes, los
farmacos pueden ser consumidos unas semanas previas
a la erupcion, a veces el medicamento se ha suspendido
dias antes de la erupcion. El problema es identificar el
agente causal en un paciente que ha recibido muchos
medicamentos. Los hallazgos clinicos son inespecificos,
con una amplia variedad de diferencias en la morfologia y
la distribuciéon como el exantema maculo-papular que es
el tipo mas frecuente de reaccién medicamentosa, seme-
jando a los exantemas inducidos por infecciones viricas o
bacterianas. Otras son especificas y faciles de diagnosticar
como la erupcion fija a drogas. Otras: urticaria, eritema
multiforme, S. Steven Jonson, D. exfoliativa, vasculitis
leucocitoclastica, eritemaacral, necrolisis epidérmica téxica
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(NET), erupcién liquenoide, fotoalérgica, purpura
trombocitopénica, pustulosis exantematosa aguda gene-
ralizada, etc.

Los farmacos que con mas frecuencia producen estas
reacciones son: antimicrobianos (amoxicilina, trimetropin-
sulfametoxazole, cloxacilina, etc.); antipiréticos, antinflama-
torios no esteroideos; drogas que actuan sobre el sistema
nervioso central: anticonvulsivantes. La lista es extensa
con muchos mas farmacos implicados.

La identificacion de la droga ofensora puede basarse en:
1) suspender la droga obteniendo la involucion de las
lesiones, el problema es cuando el paciente toma varias
drogas; 2) el test de provocacion oral (reexposicion a la
droga), pero puede causar un cuadro mas severo, lo que
es muy peligroso para el paciente y podria tener
implicaciones médico-legales. Podria ser usada en formas
benignas de reaccion adrogas; 3) prueba de parche usada
en algunas: erupciones fijas, eczematosas y algunas
maculo-papulares; 4) test de radioalergosorbente y los
otros ya nombrados antes, relacionados con la actividad
de las células T.

Bl objetivo final al tratar las reacciones adversas a farmacos
es prevenir la recidiva, con la identificacion de la droga
ofensora, que se dificultacuando el paciente recibe varios
medicamentos.
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MICOSIS FUNGOIDE FOLICULAR

Clara Yvonne Soto Abi-Saab
Felipe Jaramillo Ayerbe

La micosis fungoide es la forma de linfoma cutaneo de
células T mas comun. Es considerada un linfoma indolente
no Hodgkin CD4+, que afecta primariamente la piel de
manera ampliamente variable con maculas, placas y
tumores. Aparte de la forma clasica, se han reportado vario-
s subtipos clinicos e histolégicos que incluyen las formas
hipopigmentada, vesicular, pustular, granulomatosa, ampo-
llosa, hiperqueratoética, palmoplantar, entre otras. Reciente-
mente un nuevo tipo ha sido descrito: micosis fungoide
folicular.

Presentamos el caso de un paciente de 66 afos de edad,
quien consulté por un cuadro clinico de 3 afos de evolucién
consistente en la aparicion de lesiones cutaneas, ocasional-
mente pruriginosas, en cara, tronco y miembros superiores
que progresivamente aumentaron en ndmero y tamano.
Al examen fisico se encontr6 comprometido el 60% del
tegumento cutaneo por algunas nodulaciones confluentes
y lobuladas, con contenido amarillento y superficie telan-
giectasica; ademas, placas eritematosas y descamativas.
No se evidenciaronadenopatias. El estudio histopatologico
mostraba hiperplasia epidérmica irregular y una infiltracién

dérmica densa y difusa de linfocitos atipicos sin epidermo-
tropismo y asociados con histiocitos, plasmocitos y una
gran cantidad de polimorfonucleares eosindfilos; el epitelio
folicular exhibia espongiosis y en algunas areas depositos
granulofibrilares basofilicos, asi mismo, numerosas células
nomonucleares pleomérficas e hipercromaticas entre el
epitelio folicular y muy abundantes a nivel del lumen. Se
diagnosticé micosis fungoide folicular con mucinosis
folicular asociada. Los examenes paraclinicos descartaron
compromiso sistémico y se inici6 monoquimioterapia con
ciclofosfamida 100 mg/dia.

Nuestro caso es representativo de un subtipo de micosis
fungoide recientemente caracterizado como micosis
fungoide folicular, que puede o no asociarse con mucinosis
folicular. Sus aspectos distintivos incluyen localizacion
preferente en cara y cuello, compromiso marcado de
foliculos pilosos con papulas, pustulas o tumores de con-
tenido queratinoso. Histolégicamente hay infiltrados
mononucleares densos asociados con plasmocitos y eosi-
néfilos con marcado foliculotropismo, cambios foliculares
y escaso epidermotropismo. Caracteristicamente su res-
puesta al tratamiento, progresién extracutdnea y sobrevida
son de peor prondstico en esta forma que en la clasica.
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NEVUS LIPOMATOSO CUTANEO SUPERFICIAL

Ana Maria Aristizabal Davila

Paciente de sexo femenino, de 28 afos de edad, con lesion
en el gluteo izquierdo papilomatosa, irregular, himeda, que
se presentd desde el nacimiento, aumentando de tamano
con el embarazo hasta hacerse gigante.

Al examen fisico se encuentran lesiones nodulares que
confluyen formando una placa mamelonada, donde algunos
de los elementos son de superficie lisa y otros rugosos o
amarillentos, al tacto son blandos y algunos se dejan
deprimir facilmente.

En la radiografia se aprecia una gran masa de tejidos
blandos que mide en su diametro mayor mas de 30 cm y
transversal entre 25 y 30 cm, se extiende desde la cresta
iliaca anterosuperior hasta el extremo proximal del muslo
izquierdo, hay zonas de tipo nodular de mayor densidad
con otras de menor densidad. No se demostré compromiso
6seo iliaco, el fémur nila articulacion coxofemoral. En la
histologia se observan células grasasmadurasen la dermis,
algunas zonas con dilatacién capilar con el coldgeno menos
compacto.

El nevus lipomatoso cutéaneo superficial fue descrito por
primera vez por Hoffman y Zurhelle en 1921. Es una
enfermedad relativamente rara, de la cual se encuentran
al menos 130 casos reportados en la literatura. Se carac-
teriza por un grupo de células grasas ectdpicas localizadas
en la dermis papilar o reticular; puede presentaranomalias
asociadas del tejido conectivo, los vasos y los apéndices
de la piel. Generalmente se presenta desde el nacimiento,
no tiene predileccion por algun sexo, ni tendencia a here-
darse y los pacientes suelen tener buena salud

Dos formas clinicas han sido identificadas: la forma multiple
o tipo clasico, caracterizada por multiples papulas, nédulos
o placas color piel, asintomaticas. Usualmente se desa-
rrollan después del nacimiento o durante las primeras dos
décadas de la vida. Se localizan principalmente en los
gluteos, la regiéon lumbar, la cadera y los muslos, rara vez
cruzan la linea media, unos presentan hipertricosis y otros
lesiones semejantes a comedones en su superficie. Pueden
continuar creciendo toda la vida.
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Laforma solitaria se caracteriza por ser una papula o nédulo
sésil en forma de domo que se desarrolla en la vida adulta,
generalmente después de los 20 anos. No tiene localizaciéon
preferencial; se ha descrito como una forma frustra del
tipo multiple.

La histologia muestra células grasas maduras entre el
colageno dérmico, algunas con disposicidn perivascular.
La dermis es remplazada por tejido graso ectopico entre
el 10-50%, la epidermis puede ser normal o hiperquera-
tética, el colageno es menos compacto que el de la piel
normal. La coloracidén con PAS es positiva alrededor de
los vasos.

Es fundamental diferenciar esta entidad de los lipomas, el
papiloma fibroepitelial, los neurofibromas, los nevus
verrucosos y los nevus sebéaceos.

Se han encontrado asociaciones importantes con manchas
café con leche y con el sindrome del bebé Michelin. Este
fue descrito en 1969, en un bebé con pliegues gene-
ralizados y nevus lipomatoso en la base. Histolégicamente
se vieron Iébulos de grasa que se extendian a la epidermis
como los hallazgos del nevus lipomatoso superficial. Por
esta razoén, varios autores han comparado este sindrome
con el nevus lipomatoso.

El tratamiento del nevus lipomatoso es necesario sélo por
razones cosméticas. La excision simple no ha mostrado
recurrencias y la cirugia ha sido exitosa.
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PENFIGOIDE CICATRIZAL ASOCIADO CON
SINDROME DE STEVENS-JOHNSON

Clara Yvonne Soto Abi-Saab
German Santacoloma Osorio

Presentamos el caso clinico de una mujer de 31 afos de
edad, quien después de sufrir un sindrome de Stevens-
Johnson,secundario a piremetamina, desarrollé un
penfigoide cicatrizal con compromiso de conjuntivas y
mucosa oral, es manejada exitosamente con dapsona.

El penfigoide cicatrizal (PC) o penfigoide benigno de las
mucosas es una enfermedad ampollosa cronica y
recurrente que afecta las membranas mucosas y areas
reducidas de piel, la cual deja cicatrizacion permanente,
principalmente en la conjuntiva.

Se considera como una enfermedad autoinmune, en la que
autoanticuerpos tipo IgG (isotipos Ig1 e Ig4) y con menor
frecuencia IgA, reaccionan contra proteinas asociadas con
los hemidesmosomas (PB180, PB230, laminina 5 —
subunidad alfa-).

Clinicamente se caracteriza por la presencia de ampollas
recurrentes en las mucosas ocular, nasal, oral, faringea,
esofagica, génitoanal y piel perioroficial. EI compromiso
ocular inicia como una conjuntivitis simple, con posterior
formacion de simblefaron, sinequias conjuntivo-palpebrales
y dafo conjuntival.

El tratamiento del PC es dificil, se han utilizado esteroides
tépicos, infiltraciones subconjuntivales con esteroides,
azatioprina, ciclofosfamida, dapsona, sulfapirimidina,
tetraciclinas, ciclosporina.

El examen histolégico muestra ampollamiento subepidér-
mico y un infiltrado linfohistiocitico en dermis, con escasos
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eosinofilos. La inmunofluorescencia directa muestra
depésitos lineares en la membrana basal de IgG, C3 y con
menor frecuencia de IgA e IgM.

El Sindrome de Stevens Johnson (SSJ) es una dermatosis
inflamatoria, sistémica, reactiva, aguda, con manifestacio-
nes mucocutaneas importantes y potencialmente mortal.

La mayoria de los casos son debidos a medicamentos,
ocasionalmente a infeccion por Mycoplasma y menos
frecuentemente a otras causas. Se sugieren dos posibles
mecanismos fisiopatogénicos: el primero habla de un
metabolismo anormal de las drogas involucradas, con la
acumulacion de metabolitos reactivos, los cuales actuan
como haptenos adhiriéndose a las proteinas o células
epidérmicas, con la induccion de una respuesta inmuno-
l6gica. El segundo considera una reaccion citotoxica
mediada por células, dirigida contra la epidermis.

Es caracteristico el compromiso sistémico, con manifesta-
ciones iniciales inespecificas como fiebre alta, tos,
odinofagia, fotofobia, artralgias, vomito y diarrea, las cuales
son seguidas en 1-3 dias por erosion de dos o mas
membranas mucosas y por lesiones cutaneas disemi-
nadas, consistentes en vesiculas sobre maculas o placas
eritematosas o purpuricas. Se pueden presentar ampollas.
Otros sistemas que pueden estar afectados son el respi-
ratorio, gastrointestinal y renal.

Elaspecto masimportante en el tratamiento es retirarinme-
diatamente el posible medicamento responsable. Las
medidas iniciales incluyen reemplazo de liquidos, alivio
sintomatico del prurito y dolor, y el manejo local de las
lesiones mucocutdaneas. En un intento por suprimir la
progresion de la enfermedad se han utilizado esteroides
sistémicos, inmunoglobulinas, plasmaféresis, ciclofosfa-
mida, ciclosporina, acetilcisteina y talidomida. El SSJ puede
tener una mortalidad del 5% al 15%, generalmente
relacionada con septicemia o falla renal.
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La asociacion de SSJ y PC es muy rara. En la literatura
revisada solamente encontramos el reporte de 5 casos
clinicos de PC ocular como secuela de SSJ.
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PIODERMA GANGRENOSO CON COMPROMISO
GENITAL

Maria Cristina Bohorquez Cubillos
Héctor José Castellanos Lorduy
Luis Fernando Palma Escobar

El pioderma gangrenoso es una entidad autoinmune,
caracterizada por ulceras de dificil manejo que compro-
meten clasicamente los miembros inferiores; clinicamente
se presentan con un borde violaceo, bien definido (en
sacabocado) y de aspecto cribiforme. El compromiso de
los genitales masculinos es extremadamente raro.

Las caracteristicas histopatoldgicas no son especificas. Se
evidencia infiltracion neutrofilica masiva, hemorragia y
necrosis epidérmica. Puede encontrarse infiltracion de los
vasos de mediano calibre, pero la vasculitis severa debe
hacer pensar en una vasculopatia primaria como causante
de las Ulceras. La utilidad de la histopatologia se basa en
la posibilidad de descartar otras entidades.
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Presentamos el caso de un paciente de 72 anos que
consulta por un cuadro de 6 meses de evolucion de dos
ulceras (una en muslo izquierdo y otra en pierna derecha)
manejadas por tiempo prolongado con multiples antibio-
ticos sin evidenciar respuesta adecuada. Las caracteristi-
cas clinicas eran compatibles con pioderma gangrenoso.
Ademas, presentaba una ulcera con bordes bien definidos
y fondo limpio localizada en glande.

Al momento del examen clinico se evidenciaban deformi-
dades en manos sugestivas de artritis reumatoidea que
no habian sido estudiadas hasta ese momento. Histopato-
l6gicamente se evidenciaba un infiltrado neutrofilico en
dermis, necrosis de la epidermis. No habia presencia de
vasculitis.

Con laimpresién diagndstica de pioderma gangrenoso se
inici6 manejo con prednisona a dosis de 1 mg/k, con res-
puesta adecuada de las ulceras de miembros inferiores y
de glande.
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PSEUDOXANTOMA ELASTICO

Magda Reyes Orodstegui

Hombre de 47 ahos con cuadro de 2 afos de evolucion
consistente en la aparicién de papulas amarillas, prurigi-
nosas en cuello, sin tratamiento previo. Antecedentes
negativos.

Al examen fisico se observa un paciente normotenso, quien
al fondo de ojo presenta en retina estrias angioides
bilaterales y simétricas. En piel extensas placas reticuladas
elevadas de color amarillo en region anterior y lateral de
cuello, en menor proporcion en axilas.

Se toma biopsia que informa en la dermis profunda conglo-
merados festonados de fibras eldsticas mezcladas con
fibras de colageno, lo que confirma el diagndstico de
pseudoxantoma elastico.

El pseudoxantoma elastico es un desorden heredado, de
etiologia autosémica dominante o recesiva, la edad de
comienzo es antes de los 30 anos. El defecto basico no es
conocido, pero se ha encontrado alteracion de los glucosa-
minoglicanos y proteoglicanos asociado con un defecto
en el gen de la elastina. El sindrome completo consiste
en: lesiones en piel, cambios en la retina (estrias angioides)
y compromiso cardiovascular.

Los cambios caracteristicos en la piel son pequenas
papulas amarrillas, distribuidas en patrén linear o reticular,
que confluyen formando placas, la piel es suave, laxa,
brillante y arrugada. Los sitios de predileccion son el cuello,
la parte baja de las claviculas, las axilas, el abdomen, la
ingle, el periné y las piernas. Puede ocurrir pigmentaciéon
reticulada del abdomen y numerosas lesiones acneiformes,
como también cambios similares en el paladar blando, la-
bios, vaginay recto.
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El compromiso puede generalizarse sobre todo en los vasos
sanguineos largos, el mesenterio y las arterias viscerales.
La calcificacion de la lamina elastica interna causa oclusion
vascular, llevando al paciente a presentar IAM, ACV, HTA,
angina, hemorragia intestinal masiva, entre otros.

Entre los cambios oculares se observan estrias angioides
de la retina, hemorragia, coroiditis y ceguera.

El objetivo en la presentacion de este caso es resaltar el
papel fundamental del dermatdlogo en el reconocimiento
temprano de lesiones cutdneas de enfermedades sisté-
micas, y de esta forma contribuir ala prevencion de ciertas
complicaciones causadas por las mismas.
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SINDROME DE HAY-WELLS

Claudia Marcela Rojas
Héctor José Castellanos Lourdy
Gerzain Rodriguez Toro

El sindrome de Hay-Wells o sindrome AEC (anquiloblé-
faron, displasia ectodérmica y labio y/o paladar hendido)
fue descrito por Hay y Wells en 1976. Existen en la literatura
aproximadamente 24 reportes de este raro sindrome. El
modo de herencia parece ser autosomicodominante, con
una expresion clinica variable. El defecto basico es
desconocido, pero estudios recientes sugieren la mutacion
en el gen p63.

Presentamos el caso de un nifio de 31 meses de edad, con
dermatosis generalizada desde el nacimiento caracterizad-
a por escaso cabello ralo, quebradizo y erosiones en cuero
cabelludo, lesiones oculares consistentes en estenosis de
conducto lacrimal, Ulceras corneales a repeticion, engrosa-
miento de angulo externo de parpados, pestafas ausentes
y cejas escasas, hipoplasia de la columnela, pabellén auri-
cular de implantacion normal, hipoplasia del |6bulo,
hipoplasia de alas nasales, onicodisplasia de manos y pies,
hipohidrosis, labio y paladar fisurado, compromiso genital
caracterizado por hipospadia. Desde los 5 meses de edad
presenta lesiones ampollosas secudarias a traumas
menores localizadas principalmente en codos y rodillas.
La histopatologia demostré ampollas subepidérmicas
sugestivas de epidermélisis ampollosa. El cuadro clinico
completo sugiere el Sindrome de Hay-Wells, en este caso
particular asociado con epidermdlisis ampollosa congénita
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pendiente de su caracterizacién, asociacion hasta ahora
no encontrada en la literatura revisada.
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SINDROME DE GOLTZ

Angélica Maria Dominguez
Fernando Suarez O.

Paciente femenino de 3 meses de edad, producto del
primerembarazo, controlado, cursé con amenaza de aborto
en el primer trimestre y se le realizo cesarea a la semana
36 de gestacion. Al nacimiento presenta blefarofimosis
izquierda, sindactilia cutaneay 6sea del 3er.y 4°. dedo de
lamano derecha, hipoplasia ungueal de la mano izquierda,
polisindactilia del pie izquierdo y polibraquidactilia del pie
derecho.
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En piel se evidencian lesiones papilomatosas en mucosa
labial y piel del mentén, atrofia cutanea en region perior-
bitaria, malary perioral. Atrofia cutanea axilar bilateral, con
bordes hiperpigmentados, extendiéndose hacia la cara
interna de los muslos, ademas de multiples placas atréficas
distribuidas en toda la superficie cutanea. Herniacion de
la grasa a través de las lesiones cutaneas.

El examen histopatolégico confirma el diagnéstico de
sindrome de Goltz o hipoplasia dérmica focal.

El sindrome de Goltz es un trastorno dominante ligado a
X, con heterogenicidad genética, letal in utero en el sexo
masculino, aunque se han descrito algunos casos en
hombres, que se pueden explicar por mosaicismo. Las prin-
cipales caracteristicas son la atrofia e hiperpigmentacion
lineal de la piel, herniacién de la grasa subcutanea, a través
de los defectos dérmicos y muiltiples papilomas en las
membranas mucosas o en la piel.

Adicionalmente presentan anomalias en las extremida-
des, como sindactilia, polidactilia, alteraciones éseas
como bifurcacion de las costillas, espina bifida y cifoes-
clerosis. El retardo mental se presenta en la mayoria de
los pacientes.

Se desconoce la causa de este sindrome, encontrandose
como Unica alteracién cromosdmica hasta el momento la
delecion distal del brazo corto del cromosoma X.
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SINDROME DE HIPERSENSIBILIDAD A
ANTICONVULSIVANTES SECUNDARIO A
ACIDO VALPROICO

Maria Cristina Bohorquez Cubillos
Michel Faizal Gea-Gea
Luis Fernando Palma Escobar

El sindrome de hipersensibilidad a medicamentos es una
reaccion severa caracterizada por: exantema morbiliforme,
dermatitis exfoliativa, fiebre, linfadenopatias, eosinofilia,
linfocitosis atipica, compromiso visceral, hepatitis, nefritis,
neumonitis, miocarditis y pericarditis, entre otras altera-
ciones.

Los medicamentos inculpados inicialmente fueron los
anticonvulsivantes de constitucién aromatica, pero actual-
mente también han sido reconocidos otros como la
dapsona, alopurinol, minociclina y sulfametoxazol. El
mecanismo patogénico esta relacionado con los
mecanismos de detoxificacion de algunos medicamentos,
susceptibilidad genética, mediaciéon inmunoldgica y
posiblemente infecciones virales. El prondstico depende
del compromiso organico, principalmente del desarrollo de
falla hepatica aguda.

Reconociendo la similitud con el sindrome hipereosinofilico
idiopatico, esta indicado el tratamiento con corticoeste-
roides sistémicos, especialmente si este compromiso
amenaza la vida.
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El término “sindrome de hipersensibilidad” es ambiguo,
designando cualquier reacciéon a medicamentos mediada
inmunoldgicamente, por ejemplo: exantemas, eritrodermia,
lupus eritematoso sistémico inducido por medicamentos,
sindrome de StevensJohnson o necrolisis epidérmica toxica.
El término que actualmente se propone y que representa
una informacién precisa y clinicamente relevante es el
acronimo DRESS (Drug Rash or Reaction with Eosinophilia
and Systemic Symptoms) Reaccién a medicamentos con
compromiso sistémico y eosinofilia.

En el caso de los anticonvulsivantes, se involucran princi-
palmente los de estructura aromatica como la carbama-
zepina y el fenobarbital, siendo la alternativa terapéutica
en estos casos el acido valpréico.

Presentamos el caso de una mujer que desarrollé un
sindrome de hipersensibilidad a anticonvulsivantes secun-
dario al acido valproico, caracterizado por: fiebre, eritroder-
mia, linfadenopatia, alteraciones neurolégicas, hematolé-
gicas y hepaticas con un patron histologico cutaneo
liquenoide. La paciente presenté respuesta adecuada a la
suspension del medicamento y a la terapia sistémica con
corticoesteroides.
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SINDROME DE SCHIMMELPENNING

Maria Adelaida Echeverri

Paciente de 40 dias de nacido, sexo masculino, que desde
el nacimiento presenta papulas confluentes formando
placas amarillas, lineales o circulares de superficie lisa que
comprometen la mejilla izquierda, dorso de nariz y regién
preauricular; en parpado superior izquierdo presenta nédulo
de las mismas caracteristicas de 0.5 x 0.5 cm, por encima
del cual surgen foliculos pilosos. Sin antecedentes perso-
nales ni familiares de importancia.

El paciente a los cuarenta dias de nacido presenta una
convulsién ténico-clénica generalizada, por lo que fue hos-
pitalizado. Se le realiza TAC de craneo que reporta: quiste
aracnoideo temporal izquierdo y RM de ojo izquierdo que
muestra lesion calcificada en la insercién del recto interno.
Ecografia de érbita reporta quiste dermoide bilateral. En
la histologia se observd un aumento en el numero de
glandulas sebaceas en la dermis, hallazgos compatibles
con nevus sebaceo de Jadassohn.

El sindrome de Schimmelpenning se caracteriza por
presentar: nevus sebaceo, anormalidades cerebrales,
oculares y/o musculo-esqueléticas. También llamado
sindrome de Feuserstein y Mims o Solomon, sindrome de
nevus sebaceo lineal, sindrome de nevus organoide.

Se presenta en forma esporadica, afectando el 0.3% de
recién nacidos vivos y por igual a ambos sexos. Se ha
visto que el 16% de los pacientes presentan dos anorma-
lidades extracutaneas, 10% tres y 5% mas de cinco.

Su forma de transmision fue descrita por Happle en 1986,
como una mutacion letal autosémica que sobrevive el
mosaicismo, en la embriogénesis temprana de células
ectodérmicas, siendo éste no heredable.

Maria Adelaida Echeverri, CES, teléf. 317 0614, fax 265
8013, Medellin, Colombia.
E-mail: maryecheverri@hotmail.com
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Sus manifestaciones clinicas son:

- Cambios mucocutaneos: nevus sebaceo que compro-
mete principalmente cara y cuero cabelludo, presenta
poca diferenciacion organoide antes de la pubertad y
puede degenerarse en el 5% de los casos a carcinoma
basocelulary en el 15% de los casos a siringocistoade-
noma papilifero.

- Anormalidades neuroldgicas: retardo mental, convulsio-
nes (50%), atrofia cortical, ceguera cortical, encefalo-
cele, hemiparesias, hidrocefalia, etc.

- Anormalidades oculares: cataratas, colobomas, glan-
dulas lacrimales ectépicas, micro o macroftalmia,
nistagmus, hipoplasia del nervio éptico, entre otros.

- Anormalidades esqueléticas: quistes dseos, hiperplasia
o hipertrofia de hueso, condroblastomas, espina bifida,
sindactilia, polidactilia, raquitismo por resistencia a la
vitamina D (nevus produce factor fosfaturico).

- Otras anormalidadesreportadas son: teratomas, atresia
anal, estenosis pildrica, pubertad precoz, criptorquidia,
aneurismas y coartacion de aorta, entre otras.

El tratamiento se realiza con programas multidisciplinarios
regulares de seguimiento.

Se debe realizar biopsia, EEG, TAC, RMy Rx de huesos.
En conclusion, por los hallazgos de nevus sebaceo con
alteraciones neurologicas y oculares se realiza el diagnds-
tico de sindrome de Schimmelpenning.
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USO DE INMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA
PARA EL MANEJO DE NECROLISIS EPIDERMICA
TOXICA

Angélica Maria Dominguez
Manuel Forero

Nina de 5 anos que ingresa a la unidad de cuidados inten-
sivos del Hospital de la Misericordia por un cuadro agudo
consistente en la aparicion de ampollas flacidas en la cara,
tronco, parte distal de las extremidades, mucosa orofa-
ringea, oftalmica y genital, que compromete >40% de su
superficie corporal; el signo de Nicolsky es francamente
positivo, acompanado de un intenso dolor cutaneo. Como
antecedentes presenta un cuadro gripal leve de 15 dias
de evolucion. No se evidencia ninguna alteracion de
importancia en los examenes paraclinicos realizados.

Se diagnostica una necrdlisis epidérmica toxica de posi-
ble etiologia viral, y desde el primer dia del ingreso se ma-
neja con IglV a una dosis de 500 mg/kg/4 dias. No se
evidencia ningun efecto secundario y presenta un impor-
tante bloqueo en la progresion de la enfermedad, sin la
aparicion de nuevas lesiones. La evolucion es satisfactoria
y 10 dias después de iniciado el cuadro la paciente muestra
signos de reepitelizacion de las areas denudadas y 5 dias
mas tarde es dada de alta.

Angélica Maria Dominguez, Residente Dermatologia.
Universidad El Bosque, Bogota, D.C.

Manuel Forero, Dermatologo, Hospital de la Misericordia,
Bogota, D.C.

Correspondencia: Angélica Maria Dominguez, Dermatologia
Universidad El Bosque, teleéf. 627 3765, fax: 520 3035,
Bogota, D.C., Colombia.

E-mail: amdominguezd @ hotmail.com
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La necrdlisis epidérmica téxica (NET), también conocida
como sindrome de Lyell, es una rara y grave patologia
cutanea, que se caracteriza por un desprendimiento epi-
dérmico extenso >30% de la superficie corporal. La NET
es una entidad que causa gran morbilidad y una tasa de
mortalidad de casi un 30 - 40% en los mejores centros de
atencion para la insuficiencia cutanea aguda.

En la etiopatogenia de esta entidad se han involucrado
diversas condiciones, pero la que con mas frecuencia se
ha visto implicada es la reaccion adversa a medicamentos,
entre los que se encuentran antibiéticos como las sulfas,
anticonvulsivantes y AINES, entre otros; también existe
una clara asociaciéon con agentes infecciosos como el
Mycoplasma pneumoniae y algunos virus; en otras oportu-
nidades no se ha podido establecer una relacién clara con
algun desencadenante, denominandose NET idiopatica.

La patogenia de la NET esdesconocida; las investigaciones
se dirigen en dos direcciones: 1) la mayoria de los pacientes
con NET presentan alteraciones en el metabolismo de
algunos farmacos desencadenantes de este proceso, con
una alteracion en su detoxificacion, y 2) existen meca-
nismos de necrosis de los queratinocitos mediados por
citotoxicidad.

La apoptosis o muerte celular programada es un proceso
activo y fisiolégico determinado genéticamente, desenca-
denado por diversos factores entre los que se destacan el
FNT alfa, los ligantes Fas, los glucocorticoides, los
retinoides, la vitamina D, el calcio, el déficit de zinc, el frio,
virus, radiacion ultravioleta o los farmacos quimiotera-
péuticos.

Los queratinocitos en condiciones basales, al igual que
otras células del organismo, expresan un receptor de
muerte celular o receptor Fas (CD95) y la moléculaligante
para Fas o Fas ligando (Fas L) en pequenas cantidades,
que no tienen capacidad litica en estado de reposo. La
activacion de la célula que expresa Fas L, con su posterior
union al receptor Fas de otra, lleva a la célula a apoptosis
inducida por activacion. Se ha evidenciado in vitro que los
pacientes con NET poseen altas concentraciones en sue-
ro de Fas L vs. los controles sanos.
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En multiples estudios se han publicado los 6ptimos resul-
tados obtenidos al tratar estos pacientes con inmunoglo-
bulinahumanaintravenosa (IglV), la cual es un concentrado
de anticuerpos, citoquinas y factores inmunomoduladores.
El 95% esta compuesto por las cuatro subunidades de IgG
(1-4) y posee cantidades trazas de IgA e IgM; también se
pueden detectar INF y y FNT alfa.

Se han propuesto diversos mecanismos de accion para la

IglV que incluyen:

- Bloqueo funcional de los receptores Fc.

- Eliminaciéon de complejos inmunes circulantes.

- Supresion idiopatica de autoanticuerpos.

- Inhibicién del daio mediado por el complemento.

- Neutralizacion de microorganismos o sus toxinas

- Neutralizacion de superantigenos.

- Efectos de modulacién en la produccién y liberacion de
antagonistas de citoquinas.

- Disminuciéon de la Il1, FNT alfa. 114, 116 y aumento de la
Il1ra, 1110 y TGF beta.

- Regulacién de los efectos de la respuesta inmune
celular.

Recientemente se ha propuesto otro posible mecanismo
de accidn, que es el bloqueo del receptor Fas “de la muert-
e” en la superficie celular del queratinocito y su ligando
especifico, el Fas L o CD 95L, evitando que la célula vaya
a apoptosis, ya que se inhibe la interaccion entre Fas y
Fas L, mediante un bloqueo del receptor Fas del quera-
tinocito.

Las dosis recomendadas en NET son entre 0.2-0.75 g/kg/
dia durante 4 dias, observandose una significativa mejoria
a las 48 horas de su inicio.

Las preparaciones de |g usualmente son bien toleradas y
en general los efectos adversos al tratamiento dependen
basicamente de su vida media al ser aplicada y éstos son
autolimitados.
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XERODERMA PIGMENTOSO.
TRATAMIENTO MULTIDISCIPLINARIO

Magda Reyes Orostegui

Paciente hombre de 9 afos, quien desde los 4 meses de
edad presenta multiples maculas hiperpigmentadas dise-
minadas en todo el cuerpo, xerodermia generalizada y
ectropion bilateral; asociado con esto, conjuntivitis a
repeticion y disminucién de la agudeza visual; lesién
tumoral exofitica en labio inferior y placas eritematocos-
trosas en filtrum de un mes de evolucion.

Antecedentes: consanguinidad paterna, hermana fallece
a los tres anos por enfermedad similar.

Se diagnostica xeroderma pigmentoso y carcinomas
escamocelulares en labio superior e inferior y basocelular
en filtrum, los cuales se confirmaron mediante estudio
anatomopatoldégico.

Es valorado por oftalmologia quienes encuentran neovas-
cularizacion de la cornea y queratitis secundaria.

En conjunto con cirugia plastica se realiza reseccion de
lesiones tumoralesy peeling quimico en cara con solucién
de Jessner y ATA al 30%.

Magda Reyes Orostegui, Residente Dermatologia,
Universidad El Bosque -Servicio de Cirugia Plastica
Hospital Simon Bolivar, Bogota, D.C., telef. 258 5090.
E-mail: mreyes @yahoo.com
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El objetivo es la presentacion de un caso clinico con sus
manifestaciones principales y el seguimiento terapéutico
de las lesiones premalignas y malignas.
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ERUPCIC')N‘ LIQUENOIDE ACRAL E HIPERPIG-
MENTACION MUCOCUTANEA Y UNGUEAL
SECUNDARIAS A HIDROXIUREA

Sandra Liliana Cortés Vera
Alvaro Acosta de Hart
Xavier Rueda

RESUMEN

La hidroxiurea es un antimetabolito oral utilizado en el tra-
tamiento de la leucemia mieloide crénica. Sus efectos
adversos se presentan con la administracion prolongada,

Sandra Liliana Cortés Vera, Dermatdloga, Universidad
Nacional de Colombia.

Alvaro Acosta de Hart, Jefe Unidad de Dermatologia,
Instituto Nacional de Cancerologia.

Xavier Rueda, Docente de Dermatologia, instituto Nacional
de Cancerologia.
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son de intensidad leve en la mayoria de los casos y se
dividen en efectos sistémicos y dermatolégicos. Se ha
descrito una reaccién cutanea unica a la hidroxitrea
consistente en una erupcion liquenoide sobre el dorso de
las manosy los dedos, con atrofia, eritema y descamacion
en las areas acrales. La hiperpigmentacion cutanea difu-
sa se presenta en el 14% de los pacientes, se acentia en
las zonas fotoexpuestas y las palmas, y en algunos casos
puede acompanarse de pigmentacion en la lengua, la
mucosa oral y las ufias, produciendo melanoniquia en
bandas y difusa. Se describe el caso de un hombre con
leucemia mieloide crénica en tratamiento con hidroxitirea,
quien presenta un cuadro de hiperpigmentacién difusa en
piel y mucosa oral, melanoniquia mixta en manos y pies y
una erupcioén liquenoide acral.
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