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ACTINOMICOSIS 

Beatriz Orozco 
Norma González 

Rodrigo Restrepo 

Se presenta el caso clínico de un paciente de sexo feme­
nino, de 73 años de edad, con 5 años de evolución de 
lesión inflamatoria localizada en párpado superior izquier­
do de 1 cm de diámetro, con salida de material purulento 
por el conducto lacrimal. 

Biopsia no concluyente. 

Cultivo: Actinomices lsraelii. 
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERAN S  
(DFSP) 

Juan Carlos Maya U. 

Jairo Victoria Ch. 

Mujer de 55 años, quien presentó hace 21 años nódulo en 
mama izquierda que fue resecado y la biopsia reportó 
fibroadenoma. Un año después presenta recidiva del tumor 
resecado que fue aumentando de tamaño lentamente, pero 
hace un año ha experimentado un rápido crecimiento, 
observándose múltiples nódulos en región pre-externa! y 
mama izquierda, algunos ulcerados en su superficie, sobre 
una placa de color violáceo, alternado con áreas de 
coloración normal. En la palpación se apreciaba placa firme, 
indurada, de contornos irregulares adherida a planos 
profundos. No se palparon adenopatías regionales y el resto 
de la exploración cutánea y general estaba dentro de los 
límites normales. 

Se toma biopsia de piel que muestra lesión neoplásica 

maligna que compromete la dermis constituida por células 
grandes atípicas, fusiformes, con patrón estoriforme de 
núcleo hipercrómico con mitosis ocasionales y pequeñas 
áreas de necrosis, confirmando el diagnóstico de dermato­
fibrosarcoma protuberans ( DFSP ). 

Se toma Rx de tórax y llama la atención el borramiento del 
contorno derecho del corazón, lo que sugiere infiltrados 

en el segmento medial del lóbulo medio, motivo por el cual 
se toma TAC de tórax cuyo resultado fue n�gativo para 
metástasis pulmonar; tampoco se observó infiltración a 
músculo o hueso adyacente a la masa. Los estudios ana­
líticos de sangre y orina fueron estrictamente normales. 

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

El DFSP es un tumor fusocelular infrecuente que tiene una 
gran tendencia a la recidiva local, pero un riesgo relativa­
mente bajo de diseminación metastásica. Se considera un 
sarcoma fibrohistiocitario de potencial intermedio de 
malignidad. El DFSP fue descrito inicialmente en 1924 
como un "dermatofibroma recidivante y progresivo", debido 
a su similitud histológica con el histiocitoma fibroso benigno 
y su tendencia al crecimiento por infiltración y la recidiva. 
El DFSP constituye aproximadamente el 0.1 % de todos 
los tumores malignos. La mayoría de los casos de DFSP 
aparece de novo. Característicamente, el DFSP aparece 
en un grupo relativamente joven de edad (20-50 años,) 
aunque puede afectar a niños 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 clínico, el DFSP aparece como 
una placa indurada o un nódulo asintomático que puede 
tener color violáceo, rojizo-marrón o similar al de la piel. 
Habitualmente afecta al tronco o las extremidades (zonas 
proximales más a menudo que las distales). Sólo el 10-
15% de los casos se observa en el área de la cabeza y el 
cuello. P resenta una fase de crecimiento lenta y gradual 
que evoluciona a lo largo de meses o años durante los 
cuales aparecen nódulos en el interior de una lesión en 
placa. Esta fase da lugar al aspecto protuberante del tumor. 
El DFSP suele estar fijo a la piel suprayacente y tiene una 
consistencia dura. En ocasiones puede estar fijo a estruc­
turas más profundas como el músculo y la fascia. 

Debido a la naturaleza asintomática de este tumor, a 
menudo se produce un retraso entre la aparición inicial 
del mismo y el momento en el que se realiza el diagnóstico. 
El tumor puede alcanzar un gran tamaño, a menudo >5 
cm, en el momento de su presentación. 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 atrófica de DFSP que aparece como una placa 
deprimida o esclerótica, y que en ocasiones simula una 
morfea o cáncer basocelular morfeiforme. 

Desde el punto de vista histológico, el DFSP se origina en 
la dermis, y está constituido por una trama densa y uniforme 
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de células fusiformes dispuestas en fascículos entremez­
clados de manera irregular con un patrón estoriforme. La 

actividad mitótica es típicamente lenta y el pleomorfismo 

nuclear mínimo. Los DFSP recurrentes pueden presentar 

focos mixoides caracterizados por la acumulación de 

mucina. Este tumor infiltra de manera difusa la dermis y el 
tejido subcutáneo. Habitualmente el tumor se disemina más 
allá de los márgenes clínicamente aparentes, en dirección 
tanto horizontal como vertical. El DFSP suele presentar 
tinción inmunohistoquímica positiva para el antígeno CD34, 
pero negativa para el factor XIII A, lo que sirve para distin­
guirlo del histiocitoma fibroso benigno. 

El DFSP muestra una importante tendencia al crecimiento 
local agresivo y una tasa de recidiva del 50%. La mayoría 
de recidivas se producen en los 2 ó 3 primeros años, pero 
se han observado casos de recidivas tardías, por lo que 
es necesario el seguimiento a largo plazo. La tasa de 
recidiva se relaciona con el estado de los bordes quirúrgicos, 
cuanto más amplia la escisión, menor es la recidiva. Las 
metástasis son infrecuentes y se observan sólo en el 1-
4% de los pacientes. El pulmón es el órgano que presenta 
metástasis con mayor frecuencia, pero también pueden 
aparecer metástasis en cerebro, hueso, corazón y ganglios 
linfáticos. La aparición de metástasis constituye un signo 
pronóstico muy malo, debido a que la mayoría de los 
pacientes fallecen en un plazo de 2 años. 

El tratamiento principal del DFSP es la extirpación quirúr­
gica completa. Se recomienda una escisión amplia con un 
margen de 3 cm en profundidad, incluyendo la fascia 

muscular. En varios estudios se han documentado los 
buenos resultados de la cirugía micrográfica de Mohs. De­
bido al control preciso del borde quirúrgico que permite la 

cirugía de Mohs, con estudio por criosección de los 
márgenes profundo y periféricos, este tratamiento quirúr­
gico se está convirtiendo en el tratamiento de elección para 

la extirpación quirúrgica del DFSP. 
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GRANULOMAANULARSUBCUTÁNEO 

Adriana Cruz 
Raú/Argote 

Paciente de 38 años de edad, con cuadro de dos años de 
evolución de aparición de lesiones nodulares en ambas 
manos. Antecedentes personales y familiares negativos. 

Al examen físico se encontró una paciente en buen estado 
general, con 12 lesiones nodulares, asintomáticas, 
eucrómicas, subcutáneas, localizadas en la cara dorsal y 
ventral de los dedos de ambas manos. Se le realizó biopsia, 
cuyo resultado confirmó el diagnóstico de granuloma anular 
subcutáneo. Se le ofreció manejo quirúrgico con buenos 
resultados. 

El granuloma anular es una dermatosis benigna, autoli­
mitada, de etiología desconocida, caracterizada por la 
aparición de pápulas dérmicas necrobióticas. 

Es una patología más frecuentemente encontrada en niños 

y en adultos jóvenes, pero puede ocurrir a cualquier edad. 
La incidencia en mujeres es mayor. 

Se han encontrado asociaciones con la picadura de 
insectos, exposición solar, ingesta de alopurinol, trauma e 

infecciones virales. Se ha sugerido también una predis­
posición genética, puesto que en gemelos idénticos se han 
reportado casos de esta patología. En la variedad disemi­
nada se ha encontrado asociado con diabetes mellitus. 

Existen 5 tipos de presentación clínica, donde la forma 
localizada es la más frecuente. Entre las variedades 

atípicas se encuentra la forma generalizada, papular 
umbilicada, perforante linear y la de este caso clínico, la 

subcutánea. El granuloma anular subcutáneo se ha repor­

tado en escalpo, palmas, plantas, glúteos, piernas, dedos 
y es más frecuente en niños. Su presentación es rara luego 
de la segunda década de vida. Al examen físico se 
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encuentran nódulos dérmicos o subcutáneos no dolorosos, 
color piel y fijos; pueden ser solitarios o múltiples. 

En la histopatología se observa una inflamación granulo­
matosa en el piejo subpapilar. Estos focos de inflamación 
tienen en su centro un área necrobiótica rodeada por 
histiocitos en empalizada. Estos focos necrobióticos no son 
tan grandes o tan profundos como los encontrados en los 
nódulos reumatoideos, y no son difusos como los de la 
necrobiosis lipoídica. Puede haber presencia de células 
epitelioides y de células gigantes multinucleadas. Entre 
los globos necrobióticos se pueden encontrar áreas con 
colágeno normal. Con histoquímica, puede haber presencia 
de mucina PAS (+) y pequeñas cantidades de lípidos. Con 
inmuno fluorescencia, se ha visto ocasionalmente depósito 
de C3, lgM y fibrinógeno en algunos vasos de la dermis, 
sugiriendo que estos complejos se pueden detectar sola­
mente en una etapa de la evolución de la enfermedad. En 
la variedad subcutánea, los focos de necrobiosis son más 
grandes y se encuentran en la dermis profunda e inclusive 
en el tejido adiposo. Los exámenes 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 diagnóstico diferencial del granuloma anular subcutáneo 
debe realizarse con los nódulos reumatoideos. 

El granuloma anular, una patología principalmente cosmé­
tica, generalmente es asintomática; aunque es autoli­
mitada, se han intentado numerosos tratamientos para 
acelerar la resolución, entre ellos, los esteroides tópicos, 
intralesionales, fototerapia, dapsona, cloroquina, pento­
xifilina y retinoides. 
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HERPES ZOSTER VARIEDAD VERRUCOSA EN 

UN PACIENTE TRASPLANTADO RENAL 

Beatriz Orozco M. 
Ángela María Londoño G.

Andre M. Angel 
Rodrigo Restrepo M. 

El herpes zoster es una infección ocasionada por el virus 
varicela zoster, el mismo agente causal de la varicela. Se 
caracteriza por presentar pródromos de dolor urente y brote 
vesicular de distribución dermatómica, pero con grandes 
variaciones en las manifestaciones clínicas según el estado 
inmune del paciente. En pacientes con VIH o aquellos 
transplantados se han descrito formas que simulan 
carcinomas cutáneos o eczemas, entre otros. 

Presentamos la historia clínica de un hombre de 21 años, 
con antecedente de trasplante renal por lo cual recibía 
tratamiento inmunsupresor, que consulta por aparición de 
lesiones con sensación urente intensa. 

Al examen físico se encuentra placa erimatoviolácea de 
aspecto ligeramente verrucoso, bordes irregulares, de 
aproximadamente 40 cm de diámetro, que ocupaba 
hemitórax anterosuperior, hombro, tercio superior del brazo, 
región posterolateral del cuello y lóbulo de la oreja del 
hemicuerpo derecho. No se encontraron vesículas sobre 
la placa o lesiones similares en el resto del cuerpo. 

Se toma una muestra para prueba de Tzanck y biopsia, el 
primero informó células balonadas multinucleadas 
acantolíticas que hacían el diagnóstico compatible con 
herpes zoster, el cual fue confirmado posteriormente con 
la biopsia que reportó los mismos cambios asociados con 
proliferación epidérmica, realizándose el diagnóstico de un 
herpes zoster variedad verrucosa. 
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El paciente es tratado con aciclovir durante dos meses, 
tiempo en el cual obtuvo mejoría total de las lesiones. 
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HISTIOCITOSIS DE CÉLULAS DE LANGERHANS 
ENFERMEDAD DE HASHIMOTO-PRITZKER 

César González Ardí/a 

Adriana Motta 

La retículohistiocitosis 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 

período neonatal. 

Reportamos el caso de un varón 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 espontáneamente en 2 

meses. 

Se toma biopsia que reporta epidermis ulcerada y dermis 

con infiltrado de células de Langerhans con buen número 

de eosinófilos. 

Las histiocitosis corresponden a entidades caracterizadas 

por la acumulación anormal y proliferación de células que 

expresan marcadores de las células de Langerhans (HCL) 

epidérmicas en varios órganos. El espectro clínico de HCL 

es extremadamente variable, pudiendo observar desde 

formas asintomáticas hasta enfermedad multisistémica 

fulminante. 

La etiopatogenia de la enfermedad es poco entendida, 

generando varias hipótesis que incluyen desorden clonal, 

proliferación celular mediada por citocinas y/o procesos 

reactivos a infección viral. Es posible que ciertos factores 

genéticos en algunos individuos incrementen la suscepti­

bilidad para la expresión biológica de la enfermedad. 

Las manifestaciones clínicas corresponden a la aparición, 

en el período neonatal, de numerosas lesiones pápulo­

nodulares firmes de color rojo pardo distribuidas en cuero 

cabelludo, tronco, extremidades, palmas y plantas. Usual­

mente pueden escoriarse o ulcerarse, y sufren una 

regresión espontánea entre el tercer y cuarto mes de vida, 

dejando cicatrices atróficas blanquecinas o solamente 

hiperpigmentación residual postinflamatoria. El 20% de los 

casos presentan lesiones solitarias. Algunos pacientes 

muestran compromiso de mucosas y por definición no se 
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encuentra compromiso sistemático. El desarrollo físico y 

mental de estos pacientes es normal. 

En la EHP nuevas pápulas normalmente no se desarrollan 

después de los 2 meses de vida, y su aparición debe hacer 

sospechar una forma agresiva de histiocitosis. 

Histológicamente la EHP muestra un infiltrado dérmico de 

histiocitos pleomórficos, con abundantes eosinófilos que 

muestran un citoplasma con aspecto de vidrio esmerilado. 

Células gigantes multinucleadas pueden observarse. La 

epidermis puede estar infiltrada y ulcerada. En la inmuno­

histoquímica la mayoría de las células mononucleares son 

reactivas a la proteína S 100 , CD1 a y recientemente 

CD101 .La microscopía electrónica demuestra gránulos de 

Birbeck y cuerpos densos laminares en el 10-30 % de los 

histiocitos. 

El diagnóstico de EHP se establece según los siguientes 

criterios: 1) lesiones cutáneas congénitas; 2) ausencia de 

compromiso extracutáneo; 3) histología con infiltrado de 

células de Langerhans; 4) involución espontánea de las 

lesiones; 5) ausencia de recurrencia. 

Los neonatos con enfermedad limitada a la piel y mucosas 

sin compromiso sistémico tienen un buen pronóstico y no 

requieren tratamiento; sin embargo, se han informado casos 

de recaídas y complicaciones sistémicas de niños inicial­

mente diagnosticados como EHP. Estas recaídas ocurren 

meses o años después de la resolución de las lesiones y 

comprometen piel, hueso, hipófisis, ganglio linfático, hígado 

y médula ósea. 

Dado que no existen criterios clínicos y/o histológicos 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 recaídas o desarrollo de 

proliferación maligna. 
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MANIFESTACIONES CUTÁNEAS DE LA COLITIS 
ULCERATIVA 

Lina María Arango 
Beatriz Orozco 
Rodrigo Restrepo 

Paciente de 22 años con lesiones papulares, con pústulas 
pequeñas, y costras ligeramente pruriginosas localizadas 
en miembros inferiores, crónicas, recurrentes que resuelven 
dejando cicatrices hiperpigmentadas. 

El paciente tiene antecedente de dos hospitalizaciones por 
cuadro de ileítis terminal, artritis y aftas orales acompañadas 
de fiebre y períodos de remisión asociados con diarrea. 
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Estudio inmunológico HIV negativo, VDRL no reactivo, PCR 

y sedimentación aumentada, estudios para hepatitis 8 y C 

negativos. 

Estudios histopatológicos: 

1. Biopsia de mucosa gástrica: gastritis crónica moderada

con actividad inflamatoria moderada. H. pylori negativo.
2. Mucosa ileal normal.

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

4. Colon: pólipo hiperplásico

Coloraciones para hongos y bacilos ácido-alcohol resis­
tentes: negativos 
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MELANOMA SUBUNGÜEAL IN SITU

Luz Marina Gómez 

Juan Esteban Arroyave 
Rodrigo Restrepo 

Se presenta el caso clínico de un paciente sexo masculino 
de 34 años de edad, con antecedente de melanoniquia 
estriada en pulgar izquierdo desde la infancia; refiere 

pigmentación negra oscura que compromete toda la lámina 

ungüeal de 4 años de evolución, asintomática. No reporta 
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pérdida de peso, síntomas constitucionales ni antecedentes 
de trauma previo, patológicos o familiares de importancia. 

Al examen físico se encuentra lámina ungüeal con pigmen­
tación negro oscuro, y máculas hiperpigmentadas que 
comprometen pliegues periungueales de pulgar izquierdo. 
No presencia de adenopatías. 

Se practicó laminectomía y matricectomía y se envió a 
estudio histopatológico. Dx: melanoma subungueal in situ. 

Se realizó amputación 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 fotográfico. 

1. 

2. 

3. 

4. 

5. 
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NEVUS DE ITO RETICULADO 

Guillermo Jiménez C. 

Mi/ton Mejía M. 

Rodrigo Restrepo M. 

Paciente de sexo femenino, quien acude a la consulta de 
dermatología por presentar lesión equimótica en espalda, 
de dos años de evolución, sin antecedente de trauma, 
totalmente asintomática. 

Al examen físico se encuentra mácula violácea de aspecto 
reticulado, de aproximadamente 1 O cm de diámetro, 
ubicada en la interescapular y central de la espalda. 

La biopsia muestra presencia de melanocitos dérmicos en 
forma dispersa y melanófagos dendríticos, descripción 
compatible con nevus de lto. 
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OCRONOSIS EXÓGENA 

César González Ardila 
René Rodríguez 

Reportamos el caso de una mujer de 40 años de edad, 

con cuadro de 2 años de evolución de aparición de lesiones 

maculares, puntiformes, pardo-azuladas, de disposición 

simétrica en la región malar bilateral asociadas con eritema 

perilesional y algunas telangectacias. Había recibido 

tratamiento con hidroquinona al 5%, sin mejoría de la 

sintomatología. La biopsia confirma el diagnóstico de 

ocronosis. 

La alcaptonuria, u ocronosis endógena, es un trastorno 

autonómico recesivo de baja incidencia (1 :250.000), 

caracterizado por la deficiencia de la enzima ácido­

homogentisicoxidasa, lo que produce la acumulación del 

ácido homogentísico en unión irreversible con las fibras 

de colágeno cuya polimerizacion conlleva a pigmentación 

cutánea y artropatía. 

En la primera década de la vida se manifiesta como orina 

oscura y aparición de cerumen marrón oscuro o negro, 

además de pigmentación cutánea axilar. Durante la evolu­

ción de la enfermedad puede observarse la formación de 

gránulos de pigmento ocronótico en la dermis y los folículos 

sudoríparas, y la trasmisión de dichos cambios a través 

de la piel delgada que cubre los cartílagos pigmentados, 

siendo aparente en la punta de la nariz y pabellón auricular. 

Puede comprometer además escleras y piel de la región 

axilar y genital. 

La manifestación más invalidante de la enfermedad 

corresponde al desarrollo de la artropatía, la cual puede 

comprometer grandes articulaciones como hombro, rodilla, 

cadera y columna vertebral, generalmente respetando pies 

y manos. Otros signos incluyen sordera, obstrucción 

genitourinaria y complicaciones cardiovasculares. 

La ocronosis exógena ha sido reportada como manifes­

tación de la ocronosis endógena en la piel en pacientes de 

predominio de raza negra, con la presentación de máculas 

negro-azuladas asintomáticas localizadas en región malar, 

cuello y región inferior de los labios, sin evidencia de 

complicaciones sistémica o anormalidades urinarias. 
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Histológicamente se observan fibras con forma de banana 

pardo-amarillentas localizadas en la dermis papilar, así 
como moderado infiltrado de histiocitos, homogeneización 

y edema del colágeno. 

La hidroquinona tópica puede inhibir el ácido homogentisi­

coxidasa en la piel, resultando en una acumulación local 
del ácido homogentísico con la formación del pigmento 

ocronótico. Aunque originalmente se describió esta 
reacción con altas concentraciones de hidroquinona, 

recientemente se han publicado reportes con prepara­

ciones al 2%. 

El tratamiento de la ocronosis exógena ha sido desalen­

tador, reportando fracasos con el uso de tretinoína, 

crioterapia y ácido tricloroacético y algunos reportes de 

beneficio con dermoabrasión, láser de CO
2 

y rubí. 
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PAPULOSIS LINFOMATOIDE 

Andrés Alexis Andrade 

Fabián Sandoval Pereira 

Paciente de sexo masculino, 41 años de edad, con cuadro 
de 18 meses de evolución consistente en pápulas y 

habones pruriginosos principalmente en glúteos, espalda, 
escroto, y en menor proporción en tórax y extremidades 

que mejoran y reaparecen periódicamente. Con diagnós­
ticos de escabiosis y prurigo nodular recibió distintos 
tratamientos con ivermectina, permetrina, antihistamínicos 
y posteriormente con DDS y montelukast, sin mejoría de 

su cuadro. 

Al examen físico de ingreso se encontraron lesiones 

papulares y nodulares eritematosas e infiltradas en glúteos, 
tórax y abdomen. Se hacen impresiones diagnósticas de 
pseudolinfoma, papulosis linfomatoide y granuloma postes­
cabiótico, por lo cual se toman biopsias de distintas partes 

del cuerpo, cuyo análisis histopatológico reporta: piel sin 
cambios importantes en su epitelio. En dermis se observa 

un infiltrado linfocítico en cuña, con disposición perivascular 
superficial y profunda, con hiperplasia del endotelio 
vascular. Se observan linfocitos atípicos con pleomorfismo 
nuclear compatibles con papulosis linfamatoide. 

La inmunohistoquímica mostró células positivas para 
CD30, CD3, índice de proliferación bajo (10%) y células 

grandes positivas para CD30. 

Otros laboratorios: anti-Ro, anti-Sm, anti-RPN, anti-La, 
crioglobulinas y ANA negativos. Uroanálisis y hemograma 
normales. Exámenes de extensión negativos. 

Diagnóstico: papulosis linfomatoide. 

Se valoró con hematooncología, se hacen exámenes de 
extensión que fueron negativos, indicando compromiso 

cutáneo únicamente. Se inició tratamiento con PUVA hace 
9 meses con adecuada respuesta inicial (disminución de 

95% de lesiones), pero sin lograr resolución absoluta de 
las lesiones, y con signos de recidiva de algunas lesiones 
principalmente en glúteos. Hace una semana se decidió 
iniciar metotrexate, a dosis de 15 mg semanales, previas 
pruebas hepáticas y renales normales. 

La papulosis linfomatoide es definida como un linfoma de 
células T de bajo grado, que se caracteriza por erupciones 

cutáneas pápulonodulares autolimitadas, con características 
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histológicas similares a las de linfoma anaplásico de células 

grandes, micosis fungoide o enfermedad de Hodgkin. 

Al examen físico se encuentran lesiones papulares, 

nodulares y pápulonecróticas, las cuales pueden remitir 

espontáneamente en 4-6 semanas y reaparecer posterior­

mente. El curso clínico es crónico y recidivante. La enfer­

medad puede durar de 4 meses hasta 40 años. 

En 1 0-20% de pacientes se observa progresión a micosis 
fungoide, linfoma cutáneo de células T CD30 + o enferme­
dad de Hodgkin. 

La histopatología es muy variable, presentando 3 tipos 
histológicos principales: 

Tipo A. Muestra infiltrado epidermotrópico en forma de 
cuña, con grandes atipias que incluyen células multinu­
cleadas similares a las de Reed-Stenberg, células tumo­
rales CD30+ dispersas, o en pequeños grupos intercaladas 
con infiltrado inflamatorio. 

Tipo B. Infiltrado epidermotrópico perivascular y en banda 
de linfocitos atípicos pequeños y medianos, con núcleos 
cerebriformes simulando estado de placa de micosis 

fungoide. Los tipos A y B pueden ocurrir simultáneamente 
en distintas lesiones. 

Tipo C. Muestra población monótona de grandes grupos 
de células T CD30+, con pocas células inflamatorias. 

La inmunohistoquímica muestra células CD3+, CD4±, CD5, 
CD8-, CD30+, CD15. Las células cerebriformes atípicas 

en lesión B tienen fenotipo CD3+, CD4+, CD8 y CD30-. 

Se han empleado diferentes tratamientos entre los que se 
encuentran: PUVA, quimioterapia tópica 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 común, crónica, recurrente, de difícil diagnóstico, y 

con potencial de transformarse en variedades más agresi­
vas de linfomas cutáneos. 
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PORFIRIA ERITROPOYÉTICA 

Beatriz Orazca 
J.Arrayave
R. Restrepa

Se presenta un paciente de 6 años de edad con cuadro 
clínico desde el nacimiento, con máculas hiperpigmen­
tadas, y desde el primer mes de vida aparición de ampollas 
tensas en cara, nariz y manos, con gran predisposición a 
la aparición de ampollas con el trauma. 

Actualmente presenta hipertricosis, dientes negros y uñas 
levemente distróficas secundarias a traumatismos, alopecia 
cicatricial, nariz pequeña. El abuelo y tía con el mismo 
cuadro, sin estudio. 

Exámenes paraclínicos: 
Hb: 10 mg/dl 
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Eritrosedimentación de Westerngreen: 46 
Hemosideruria: positiva 
TP: 13.2 control 12.1 
INR 130, Relación TP PTE/TP control: 1.09 
Ácido deltaminolevulínico en orina de 24 horas: 3.43 
Porfobilinógeno en orina de 24 horas: positivo 
Fosfatasas alcalinas: 194 µ1/1 
TGO: 82 TGP: 65 
Aptoglobulina sérica por nefelometría: <5.83 
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SEUDOXANTOMA ELÁSTICO: REPORTE DE 
CASO Y REVISIÓN DE LA LITERATURA 
Ximena Sánchez 
Ximena Escavar 

Paciente de 27 años, quien presenta desde hace 2 años 
lesiones amarillas asintomáticas en cuello, que han ido 
aumentado progresivamente en número. 

Al examen físico presenta pequeñas pápulas entre 1-3 mm 
de diámetro, 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 más evidente las pápulas. No hay antece­
dentes familiares de la enfermedad. El paciente niega 
cambios de su agudeza visual. 

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

La valoración cardiológica y oftalmológica está pendiente, 
al igual que el examen de los familiares. 
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SARCOIDOSIS SOBRE CICATRIZ 

Guillermo Jiménez C. 
Ángela María Londoño G.

Rodrigo Restrepo M. 

La sarcoidosis es una enfermedad de origen desconocido. 
La demostración de cuerpos extraños por medio de la luz 
polarizada, en general, excluye su diagnóstico; sin embarg­
o, algunos investigadores han reportado sarcoidosis 
sistémica con manifestaciones cutáneas, en las cuales par­
tículas polarizables fueron asociadas con formación 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 extraño puede servir de estímulo 
inicial para su formación en casos seleccionados de la 
enfermedad, sugiriéndose así que pueden ser una forma 
benigna de sarcoidosis y una posible manifestación sisté­
mica autoinmune, lo que obliga a un seguimiento estricto 
de los pacientes por parte del clínico. 
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Se presenta una paciente de 33 años, quien refiere lesión 

de 2 meses de evolución, asintomática, localizada en región 
frontal. Al examen físico se encuentran pápulas que rodean 
una cicatriz en forma lineal. Refiere que la cicatriz la tiene 
desde los 5 años cuando sufrió herida que debió ser 
suturada, y había permanecido estable hasta hace 2 meses. 

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

Con los anteriores hallazgos se hace el diagnóstico de 
sarcoidosis originada sobre una cicatriz. A la paciente se 
le realizan los exámenes de extensión para descartar com­
promiso sistémico, siendo todos ellos negativos, hasta el 
momento. 
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S�DROMEDE LOSNEVUSAZULESCAUCHOSOS 

María Stella Mantilla Caballero 

Paciente de sexo masculino, 16 años, quien desde el mes 
de nacimiento presenta nódulos blandos, compresibles y 
violáceos localizados en región retroauricular izquierda y 
tronco, de 6 meses de evolución, con crecimiento de 
lesiones antiguas y aparición de nuevas. Dolor ocasional 
en las lesiones especialmente cuando hace frío. 

Sin antecedentes de importancia para la enfermedad actual. 

Exámenes: hemoleucograma y citoquímico de orina normales, 
sangre oculta en heces positiva. 
Endoscopia de vías digestivas altas: en pared posterior 
de cuerpo gástrico lesión vascularizada de 5 mm violácea 
sobrelevantada (hemangioma gástrico). 
Colonoscopia: hasta el ángulo hepático normal. 

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

El síndrome de los nevus azules cauchosos es una enfer­
medad rara pero distintiva, caracterizada por múltiples 
malformaciones venosas de la piel y el tracto gastrointes­
tinal. Frecuentemente también afecta otros órganos y está 
comúnmente asociada con sangrado gastrointestinal y 
anemia. Las lesiones cutáneas 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 fácil­
mente y que se llenan de sangre rápidamente al liberar la 
presión. 
Lesiones grandes cavernosas desfigurantes que compro­
meten estructuras vitales. 
Máculas irregulares azules. 

Las lesiones pueden ser solitarias, pero en otros casos 
pueden ser extremadamente numerosas y exprimir su 
contenido sanguíneo parcialmente con la presión firme. Las 

lesiones cutáneas rara vez sangran espontáneamente. Es 
característico que las lesiones sean espontáneamente 
dolorosas, particularmente en la noche, probablemente 
secundario a trombosis, aunque esta característica puede 
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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 
espontáneamente, causando hemorragia aguda y muerte. 
Sin embargo, la mayoría de los sangrados son lentos, 
menores, crónicos y ocultos, resultando en anemia por 
deficiencia de hierro. 

El examen histológico muestra vasos ectásicos correspon­
dientes a malformaciones venosas de varios tamaños, con 
el lumen vascular lleno de sangre en la dermis profunda y 
en la grasa subcutánea. La luz está tapizada por células 
endoteliales cuboidales con músculo liso. Los canales 
vasculares están separados unos de otros por bandas de 
tejido conectivo. Las lesiones gastrointestinales son 
histológicamente similares a los canales vasculares 
observados en la lámina propia y submucosa. 

El diagnóstico de las lesiones cutáneas es clínico, mientras 
que la sospecha de lesiones hemorrágicas en el tracto 
gastrointestinal se conforma con: colonoscopia, endoscopia 
superior, enteroscopia, técnicas radiográficas de contraste, 
resonancia nuclear magnética, hemoleucograma y sangre 
oculta en heces. 

El tratamiento de las malformaciones venosas depende 
del número, localización, tamaño y sintomatología. 

Las opciones de tratamiento para las lesiones cutáneas 
incluyen excisión quirúrgica, escleroterapia, crioterapia, 
electrodesecación y curetaje. Estas modalidades de trata­
miento usualmente llevan a recurrencia o curación con 
cicatrización hipertrófica. El tratamiento exitoso se ha 
reportado con láser dye pulsado o CO

2 
para las lesiones 

pequeñas. Se debe hacer seguimiento periódico de sangre 
oculta en heces y hemoleucograma, aunque el paciente 
no presente sintomatología. 

Para las lesiones gastrointestinales el tratamiento es 
sintomático. Si la anemia no puede ser controlada con 
suplementos de hierro o transfusiones intermitentes, se 
recomienda cauterización endoscópica, esclerosis o 
resección intestinal, si es necesario. 

María Stella Mantilla Caballero, R/11, Instituto de Ciencias 
de la Salud (CES), teléf. 313 7635, Medellín Colombia. 
E-mail: mariastella4B@hotmail.com
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SÍNDROME ÓCULOMUCOCUTÁNEO 

César González Ardila 

Ricardo Calvache 

Reportamos el caso de una mujer de 34 años con cuadro 
de 8 meses de evolución de aparición de aftas múltiples 
de bordes bien delimitados, eritematosas , fondo fibrinoide, 
dolorosas en cavidad oral y región genital, artralgias en 
columna dorsolumbar y rodilla bilateral asociado con prurito 
y disminución de la agudeza visual bilateral. 

Antecedentes médicos de importancia: síndrome anémico, 
artropatía en estudio, enfermedad pélvica inflamatoria; 
quirúrgicos: ligadura de trompas. 

Se toma biopsia que reporta dermis con infiltrado linfocitario 
perivascular, vasculitis leucocitoclástica, extravación de 
eritrocitos y necrosis fibrinoide de la pared vascular. 
Fue valorada por oftalmología que diagnostica uveítis 
severa posterior bilateral. 

Los síndromes óculomucocutáneos corresponden a 
entidades que comparten lesiones cutáneas similares y 
afección de los órganos descritos, pero con diferencias en 
cuanto a extensión, morfología, compromiso, distribución 
y respuesta al tratamiento que permite realizar el diagnós­
tico definitivo. Se revisan síndrome de Reiter, síndrome 
de Sweet, eritema multiforme, penfigo vulgar, penfigoide 
cicatricial y síndrome de Behcet enfocado hacia las carac­
terísticas que permiten el diagnóstico diferencial. 

El diagnóstico de síndrome de Behcet es establecido sobre 
la base de los hallazgos clínicos y paraclínicos, iniciándose 
tratamiento. Corresponde a una enfermedad crónica, 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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El Bosque, Bogotá, D. C.

Ricardo Calvache, Docente Dermatología Universidad 
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compromiso ocular, lesiones cutáneas múltiples, afección 

neurológica, vascular y artritis. La etiología es desconocida, 

pudiendo ser un desorden multifactorial con una suscepti­

bilidad genética determinada con un incremento de la 

expresión de HLAB51, asociación con ciertos agentes 

infecciosos y la generación de una respuesta inmunológica 

alterada. 

Inicialmente las manifestaciones clínicas incluyen la apa­

rición de aftas, que comprometen labios, lengua, carrillos 

y paladar blando y curan sin dejar cicatriz, y aftas en región 

genital de predominio en pene y escroto en hombres y 
vulva en mujeres, lesiones cutáneas que incluyen pápulas, 

pústulas, lesiones acneiformes, eritema nodoso, pioderma 
gangrenoso y púrpura palpable. 

El compromiso ocular se caracteriza por uveítis posterior 

y anterior, vasculitis retina! e hipopion. Las manifestaciones 

de otros órganos incluyen meningitis aséptica, parálisis de 
nervios craneales, ataxia, formación de aneurismas, 

oclusión venosa y arterial, artritis asimétrica no erosiva, 

ulceración del íleo ciego y colon ascendente, pericarditis, 

miocarditis y compromiso renal. 

El tratamiento se basa en el uso de corticoides, además 

de otros medicamentos que modulan la respuesta inmu­

nológica, tales como colchicina, talidomida, azatriopina, 

ciclosporina y recientemente interferon alfa. 
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TIÑA INCÓGNITA EN NIÑOS 
INFORME DE DOS CASOS 

Beatriz Orozco M. 
Luz Marina Gómez V. 
José Librado Vásquez L. 
Diego Fernando Díaz B. 

La tiña incógnita es una infección producida por derma­
tofitos, la cual suele ser precedida por el uso persistente 
de asteroides tópicos o sistémicos, algunas veces prescritos 
como resultado de un diagnóstico incorrecto, lo cual 
conlleva a la extensión lenta y progresiva de la infección; 
se presenta con bordes menos levantados, es menos 
descamativa, presenta pústulas, es más extensa y más 
irritativa. 

Reportamos dos pacientes de sexo femenino, una de ellas 
de 4 años de edad, quien consulta por placa eritematosa 
de cuatro meses de evolución, con aumento progresivo 

en su tamaño, comprometiendo gran parte de la cara. 
Había recibido tratamiento con asteroides tópicos 
(clobetasol) y antihistamínicos vía oral (loratadina) dos 

meses atrás con empeoramiento de su cuadro. 

Al examen físico se observa placa eritematosa, descama­

tiva, con borde activo y compromiso total de la cara. Presenta 
también pápulas y pústulas en mejillas con zonas de atrofia 
y algunas telangiectasias. Se realiza examen directo de la 

lesión con hidróxido de potasio (KOH), el cual es informado 
como positivo. Al cultivo se identifica Gandida no albicans 
y Microsporum gypseum. 
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Se diagnostica tiña incógnita. Se inicia tratamiento con 
terbinafina en forma tópica alcanzando una respuesta ade­
cuada. 

La segunda niña de 5 años de edad consulta por presentar 

mácula eritematosa que se inició en la comisura labial 
izquierda y fue progresando en su tamaño hasta compro­
meter la mejilla y zona supralabial izquierda, con eritema y 
descamación. Consultó en varias ocasiones al médico 
general, quien ordenó tratamientos diversos con esteroides 
tópicos, humectantes e incluso esteroides sistémicos 
(prednisona), con lo cual la lesión remitió casi por comple­
to, pero recidivó posteriormente. Se llevaron a cabo dos 
pruebas seriadas con KOH obteniéndose resultados 
negativos. Se reinició esteroide tópico y a las dos semanas 
se obtuvo crecimiento en el cultivo de Trichophyton 
mentagrophytes. 

Se diagnostica tiña incógnita y se maneja con terbinafina, 
125 mg por día vía oral, con una evolución satisfactoria y 
remisión completa. 
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DERMATOFIBROMA GIGANTE 

Andrés Alexis Andrade 

Ximena Hormaza Llanos 

María del Rosario Barona 

Paciente de 19 meses, sexo femenino, quien desde hace 
un año presenta lesión en placa en región lumbar, de 
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consistencia dura y crecimiento rápido, que posteriormente 
se ulcera por lo cual consultan. No otros síntomas. 

No hay antecedentes familiares ni personales de impor­
tancia. 

Al examen físico se observó gran placa ulcerada de 1 O x 
45 cm ubicada centralmente en la región lumbar, con bordes 
eritematovioláceos, irregulares, bien definidos, con 
retracción de piel circunvecina, no móvil, y adherida a 
planos profundos. 

Se hace impresión diagnóstica inicial: dermatofibrosar­
coma, hipoderma gangrenoso. 

Se tomó TAC de columna toracolumbar que mostró lesión 
hiperdensa, con alteración de la grasa subcutánea vecina 
a los procesos espinosos de las últimas vértebras 
lumbares, observándose dichos tejidos subcutáneos 
engrosados y aumentados de espesor, comprometiendo 
la parte más superficial de los músculos paraespinales. 

Se toma biopsia amplia de la lesión, cuyo análisis histopa­
tológico reporta epidermis hiperplásica con aumento de 
pigmento basal. En dermis se observa gran proliferación 
de células fusiformes, dispersas en haces que se entre­
cruzan con marcada hiperplasia, y formación nueva de 
colágeno que llega hasta hipodermis. Se hace diagnóstico 
patológico de dermatofibroma (histiocitoma fibroso benigno). 

La paciente es llevada a cirugía por parte de cirugía pediá­
trica, quienes realizan resección amplia, pero análisis 
patológico posterior reporta márgenes comprometidos. Es 
llevada nuevamente a cirugía en 3 oportunidades, haciendo 
ampliaciones de bordes, pero en todos los casos presentó 
compromiso de bordes de resección, a pesar de que dichas 
resecciones llegaron hasta músculo. 
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Debido a la apariencia clínica y al persistente compromiso 

de bordes de resección, se decidió hacer inmunohisto­

química para S-100 y CD34, la cual fue negativa en células 

tumorales descartando un dermatofibrosarcoma protu­

berans. 

Se deja como diagnóstico definitivo: dermatofibroma gigante. 

La paciente actualmente está en buenas condiciones y 

asiste a control periódico con buena evolución. 

El dermatofibroma es una lesión cutánea común; puede 

afectar cualquier parte de la piel, pero es más frecuente 

en las piernas y hay predominio por el sexo femenino. 

Generalmente los dermatofibromas son pápulas o nódulos 

dérmicos circunscritos, solitarios, firmes, de crecimiento 

lento, con un halo café rojizo de la piel alrededor. 

El dermatofibroma gigante es una variante muy poco común 

de dermatofibroma, >5 cm, de la cual hay muy pocos 

reportes en la literatura. generalmente no se sospecha el 

diagnóstico correcto debido al gran tamaño de la lesión y 

ocasionalmente por su aspecto maligno; sin embargo, el 

examen histológico de la lesión revela características de 

dermatofibroma convencional. Debido a su apariencia, 

muchas veces es confundido con tumores malignos, sin 

embargo, su curso generalmente es benigno y la escisión 

quirúrgica es curativa. En la literatura no se han reportado 

recurrencias, aún después de escisión incompleta. 

Se trae este caso por tratarse de una presentación infre­

cuente de dermatofibroma, la cual por su gran tamaño y 

aspecto clínico frecuentemente es confundida con lesiones 

malignas, aunque su comportamiento es generalmente 

benigno. 
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HIPOPLASIA DÉRMICA FOCAL 
(SÍNDROME DE GOLTZ) 

Andrés Alexis Andrade 

María del Rosario Barona 

Paciente de 17 días de edad, sexo femenino producto de 
madre de 16 años G

1
P

1
, embarazo a término no controlado, 

padre de 18 años sin consanguinidad con la madre del 
paciente. Consultan por múltiples malformaciones físicas. 

Al examen físico de ingreso se encontró un neonato de 

sexo femenino, con bajo peso (2000 g), quien presenta 
microcefalia, áreas de alopecia parcial, puente nasal ancho, 

hipertelorismo, asimetría de globos oculares, labio y 
paladar hendido, hernia umbilical gigante, malformaciones 

óseas (clinodactilia, pulgar bífido derecho, displasia de 
cadera derecha) y alteraciones cutáneas consistentes en 
áreas de hipoplasia con patrón lineal, hipopigmentadas, 
con algunas telangiectasias, nódulos de características 
lipomatosas en áreas de atrofia cutánea y lesiones papilo­
matosas periorales. 

Se tomaron exámenes de rayos X simple de extremidades, 
que muestran separación marcada de sínfisis púbica, 
acetábulo plano con displasia de cadera derecha y latera­
lización del fémur, sindactilia de primer y segundo dedos 
de pie derecho. Además, se observó sindactilia y pulgar 
bífido en mano derecha, y acortamiento de pulgar de mano 
izquierda. El TAC cerebral mostró asimetría de los 
ventrículos 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 realizó biopsia de piel, cuyo análisis histopatológico 

reportó marcada hipoplasia dérmica, fibras colágenas 
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escasas, desorganizadas y agrupadas en haces irregulares, 
con remplazo de colágeno dérmico por tejido adiposo. 

Con los hallazgos clínicos e histopatológicos se hizo diag­
nóstico de hipoplasia dérmica focal (Síndrome de Goltz). 

La hipoplasia dérmica focal es un raro desorden mesoecto­
dérmico, frecuentemente referido como síndrome de Goltz, 
quien lo describió en 1962. Aunque su origen genético 
continúa 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 mayoría de los casos repre­
sentan mutaciones de novo. 

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

Se observan lesiones cutáneas atróficas hipo o hiperpig­
mentadas, en distribución asimétrica, siguiendo las líneas 
de Blaschko, las cuales son características de este 
síndrome. También pueden presentarse en patrón reticu­
lado o cribiforme. Frecuentemente se observa protrusión 
de tejido adiposo (hernias grasas), además de lesiones 
papilomatosas en áreas perificiales, dedos, laringe y 
esófago. Ocasionalmente se ha descrito una fase infla­
matoria inicial en las lesiones hipoplásicas. 

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 bífida 
oculta son hallazgos relativamente frecuentes. 

El signo radiológico más frecuente es la osteopatía estriada, 
aunque no siempre está presente y tampoco es exclusiva 
de este síndrome. 

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

Los trastornos oculares son comunes. 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 están completamente com-
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prendidos; sin embargo, se ha demostrado compromiso 
en el crecimiento de fibroblastos dérmicos, y formación 
defectua.sa de fibras de colágeno. 

Se trae este·caso por tratarse de un síndrome muy poco 
común, 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 CÉLULAS T 
DEL ADULTO 

Andrés Alexis Andrade 

Ricardo Rueda 

Paciente de 61 años, sexo masculino, procedente del área 
rural de Buenaventura, quien consultó por cuadro de más 
de 2 años de evolución de prurito intenso generalizado, 

Andrés Alexis Andrade, R/11 Dermatología, Facultad de 
Medicina, Universidad del Valle, Ca/i. 
Ricardo Rueda, Docente Dermatopatología, Facultad de 
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con engrosamiento de la piel y eczemas a repetición, que 
no responde a tratamientos con esteroides, úrea, hidro­
xicina y emolientes formulados por médicos generales y 
por dermatólogos. 

Antecedentes personales: TBC pulmonar en 1987 para lo 
cual recibió tratamiento completo. 
Herniorrafia inguinal bilateral 
Fumador de 1 O cigarrillos/día desde los 28 años. 

Al examen físico de ingreso se encontró paciente en 
eritrodermia, con múltiples pápulas infiltradas, descama­
tivas generalizadas y áreas de marcada liquenificación, 
principalmente en tronco y extremidades. No se palparon 
adenopatías. 

Se tomaron exámenes de laboratorio: HIV negativo, HTLV-
1 positivo a títulos altos. El resto de exámenes de extensión 
negativos. 

Se tomó histopatología que mostró epitelio acantótico con 
hiperqueratosis y paraqueratosis focal. En dermis se 
observó proliferación de linfocitos maduros dispuestos en 
banda y con epidermotropismo. Se observa marcada atipia 
citológica. 

lnmunohistoquímica positiva para CDS y CD3 confirmando 
linaje T, negativa para CD43, CD30 y CD8. Índice de 
proliferación <5% con ki67. 

Se hace diagnóstico de leucemia- linfoma del adulto aso­
ciada con infección por HTLV-1. Se valora en junta médica 
con oncología clínica y se decide iniciar tratamiento con 
fototerapia; PUVA 3 veces por semana con buena evolución 
hasta el momento, y mejoría parcial de síntomas. 

Human T Cell Leukemia V irus (HTLV-1) fue el primer 
retrovirus patógeno en humanos descubierto (1980). Es 
endémico en el sur de Japón, Jamaica, Haití y en la costa 
pacífica colombiana. 

La leucemia-linfoma de células T del adulto (LCTA) fue 
descrita en 1977 por Uchiyama y colaboradores como una 
enfermedad maligna de células T maduras, ocurriendo 
principalmente en personas nacidas en el suroeste de 
Japón. En 1980 se encontró relación con el HTLV-1 
mediante demostración del provirus oligoclonal o 
monoclonal integrado en células leucémicas, al igual que 
por extensos estudios epidemiológicos. 
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Aunque la infección por HTLV-1 es prerrequisito para el 
desarrollo de LCTA, no siempre la infección lleva al desa­
rrollo de la enfermedad. Más del 99% de personas infec­
tadas permanecen asintomáticas. La incidencia anual de 
LCTA entre portadores de HTLV-1 en mayores de 40 años 
es 0.6-1.7 x 1000 en Japón. El período de latencia desde 
la infección hasta el desarrollo de la enfermedad es de 20 
o más años.

Basados en el curso clínico y parámetros de laboratorio, 
la LCTA es clasificada en 4 subtipos: latente (5%), crónica 
(19%), tipo linfoma (19%), aguda o prototípica (57%). La 
piel se encuentra comprometida en todas las formas de 
LCTA, pero su compromiso es variable, desde máculas 
eritematosas inespecíficas hasta tumores y eritrodermia. 
Las lesiones cutáneas inespecíficas pueden anteceder el 
diagnóstico de la enfermedad hasta por 2 décadas. 

En LCTA aguda se observan células multinucleadas "en 
trébol", que generalmente se distinguen fácilmente 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 crónica 
y latente de LCTA, y en la tipo linfoma se observan en 
menos del 1 % de los linfocitos. 

El pronóstico de la enfermedad depende del subtipo. En 
los estudios más grandes, realizados por japoneses, la 
sobrevida a 4 años fue 5% para la forma aguda, 5.7% para 
la tipo linfoma, 26.9% para la crónica, 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 regímenes de quimioterapia sin 
obtener remisiones a largo plazo, y con mínimos efectos 
sobre la sobrevida. También se ha reportado ocasional­
mente tratamiento combinado de IN Fa y zidovudina como 
efectivo. 

Actualmente se están haciendo estudios experimentales 
con inhibidores de topoisomerasa I y anticuerpos contra 
moléculas CD25. 

El curso de las formas crónica y latente es menos dramáti­
co y con menor compromiso de órganos internos, al igual 
que tienen mejor pronóstico que la forma aguda, por lo cual 
el tratamiento con quimioterapia no es sugerido, a menos 
que pasen a un cuadro más agresivo de su enfermedad. 
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Se presenta este caso clínico por tratarse de una 

enfermedad poco común, en la cual hay clara asociación 

causal con el virus HTLV-1, el cual es endémico en la costa 

pacífica colombiana. 
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PUSTULOSIS PALMOPLANTAR 

Juan Carlos Maya U. 
Ricardo Rueda P. 

Paciente de sexo femenino, 70 años, quien después de 

cuadro respiratorio viral presenta súbitamente cuadro de 

pústulas múltiples, tanto en palmas como en plantas. La 

paciente refería prurito, leve sensación dolorosa táctil, las 

lesiones secaban y luego aparecían otras nuevas. Ante­

cedentes patológicos, personales y familiares para 

psoriasis negativos. 

Se ordenan los siguientes exámenes de laboratorio: 

hemograma: WBC 12.500/mm3
, neutrófilos 60%, linfocitos 

34%, hemoglobina 14.2g/100ml, plaquetas normales, 

glicemia 90 mg/dl, creatinina 0.9, BUN normal. 

Directo, gram y KOH de pústulas: negativo. Cultivo para 
bacterias y hongos: negativo. 
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Se toma biopsia de piel que informa: epitelio acantótico, 

hay hiper y paraqueratosis. En varios focos hay espongiosis 

y formación de micropústulas espongióticas, con abun­
dantes polimorfonucleares, neutrófilos y eosinófilos en su 

contenido. En la dermis se observa un infiltrado mixto, con 
linfocitos, eosinófilos y neutrófilos. 

Con los hallazgos clínicos e histopatológicos se hace diag­
nóstico de pustulosis palmoplantar. En un principio, 
mientras llegaban los exámenes de laboratorio, se inició 
manejo con pantomicina, 600 mg 2 veces al día. Cuando 
llegan los exámenes y la mejoría 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 continúa con 5 mg/semana 
de metotrexate (1 mes) sin haberse observado recaída. 

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

Las áreas afectadas tienen un rojo pulverulento y a menudo 
descamación. Dentro de estas placas numerosas pústulas 
están presentes, usualmente de 2-5 mm de diámetro. Las 
pústulas frescas son amarillas, las más viejas amarillo-café 
o café oscuro. Normalmente se observan pustulas en to­
dos los estadios de evolución. El prurito es variable, más a
menudo los pacientes se quejan de disconfort de "quema­
dura" en las lesiones.

La relación de la PPP con la psoriasis vulgar es contro­

versia!. A veces la presencia de psoriasis típica 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 
relación. Sin embargo, una PPP típica a menudo ocurre
en ausencia de dicha evidencia. Esto, y la ausencia de
una asociación de HLA característicos de psoriasis, sugiere
que alguna forma de PPP puede representar una entidad
distinta y separada. Los hallazgos de una carencia de aso­
ciación 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 provocación previa. 
Los focos sépticos han sido culpados, pero su remoción 
puede no curar la erupción. La enfermedad ha aparecido 
por primera vez después de varios meses de tratamiento 
con litio.Los otorrinos japoneses permanecen interesados 
en las amígdalas como un sitio relevante de infección local. 

Una incidencia significante de hipertiroidismo e hipotiroi­
dismo ha sido encontrada en asociación con PPP. Hay una 
gran tendencia a desarrollar diabetes. Hace parte del 
síndrome SAPHO (sinovitis, acné, pústulosis, hiperostosis 
y osteítis). El curso generalmente es prolongado. A menudo 
pueden ocurrir remisiones espontáneas pero es temporal 
y una diseminación lenta de la extensión puede ser 
refractaria al tratamiento. 

La PPP es difícil de tratar; el tratamiento después de la 
remisión debe centrarse en la prevención de nuevas 
lesiones. Se ha demostrado que la tetraciclina oral durante 
períodos de hasta 4 semanas suprime la formación de 
nuevas pústulas .El PUVA tópico o sistémico habitualmente 
conduce a la remisión de las lesiones y puede producir 
remisiones prolongadas. Puede administrarse metotrexate, 
10-15 mg/semana en los casos severos. El acitretin
retinoide de segunda generación puede ser dramáticamen­
te efectivo, a dosis de 10-25 mg día como monoterapia o
en combinación con PUVA o UVB. La colchicina, un potente
inhibidor de polimorfonucleares neutrófilos, también ha 
resultado eficaz en la supresión de la formación de pústulas, 
con dosis de 0.5-1.0 mg, 2 veces al día, durante las
exacerbaciones agudas.

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 
70 años, previamente asintomática, que después de cuadro 
respiratorio viral presenta múltiples pústulas palmoplan­
tares, con antecedentes personales y familiares negativos 
para psoriasis, haciéndose el diagnóstico de pustulosis 
palmoplantar (PPP), que es una entidad poco frecuente y 
de difícil manejo por ser una enfermedad crónica recurrente. 
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AMILOIDOSIS CUTÁNEA NODULAR LOCALIZADA 

Liliana Eugenia Muñoz García 

Paciente de 71 años de edad, sexo femenino, quien 

consulta por cuadro clínico de 4 meses de evolución, por 

presentar nódulos en miembros inferiores. Los nódulos 

habían crecido lentamente; uno de ellos localizado en la 

parte posterior de la pierna derecha creció más rápida­

mente, tornándose inflamatorio y hemorrágico. El resto de 

lesiones eran de color pálido, de menor tamaño y asintomá­

ticos, excepto a la palpación con los dedos, la cual era 

dolorosa. 

Al examen físico presentaba lesión nodular de 5 cm de 

diámetro, hemorrágica, con edema moderado en la periferia 

y dolorosa a la palpación, localizada en la parte posterior 
de la pierna derecha. El resto de lesiones eran más 

pequeñas y menos nodulares. 

La biopsia de piel muestra en dermis superior depósitos 

gruesos eosinófilos e irregulares, hallazgo compatible con 
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amiloidosis nodular. Dichos depósitos se disponen 
adicionalmente alrededor de anexos. Posteriormente se 
realiza coloración de rojo congo, positiva para sustancia 
amiloide, lo que permite confirr:nar el diagnóstico. Al esta­
blecer el diagnóstico de amiloidosis nodular, se realizan 
estudios adicionales que descartan amiloidosis sistémica 
y discrasia de células plasmáticas. 

Se procedió a hacer infiltraciones con triamcinolona, pero 
no presentó una mejoría apreciable. Por la poca respuesta 
al tratamiento, se propone a la paciente excisión quirúrgica 
y cierre por segunda intención. 

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

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

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

Esta forma de amiloidosis se presenta clínicamente como 
lesiones únicas o en forma más común múltiples, en las 
extremidades, el rostro, el tronco o los genitales. Presenta 
lesiones con un tamaño que varía de algunos milímetros a 
varios centímetros. Puede presentar una evolución benigna 
que se prolonga por varios años; sin embargo, algunos 
pacientes desarrollan más tarde una paraproteinemia con 
amiloidosis sistémica evidente. 

El laboratorio clínico evidencia en el cuadro hemático una 
anemia no muy marcada. En más del 10% de los pacien­
tes hay una trombocitosis superior a las 500.000u/mm2

. 

Existe hipoalbuminenia, la creatinina está elevada en un 
50% y se presenta en un 80% de los pacientes. 

Los depósitos en la ACLP nodular pueden ser extirpados 
en forma quirúrgica o tratados con curetaje y cauteriza­
ción, con crioterapia o con láser de dióxido de carbono, 
con tendencia a recidivar. 
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ANGIOSARCOMA DE CABEZA Y CUELLO CON 

METÁSTASIS POR SIEMBRA DIRECTA 

Catalina Restrepo 
Elkin Peñaranda 

Alvaro Acosta de Hart 

Paciente de 60 años, con historia de 5 meses de evolución 
de lesión violácea de crecimiento progresivo en cuero 
cabelludo; consulta a otra institución en donde se le realiza 
refección quirúrgica de la lesión con cierre por colgajo 
músculo cutáneo de antebrazo izquierdo, dejando el colgajo 
adherido al defecto en cuero cabelludo por 15 días y cierre 
de defecto de antebrazo con injerto; 5 meses después de 
la cirugía presenta crecimiento progresivo de lesión 
violácea en cuero cabelludo sobre el sitio de la resección 
quirúrgica anterior, y 2 meses después presenta aparición 
de nódulo violáceo de crecimiento progresivo sobre cicatriz 
de antebrazo izquierdo en el sitio donde se tomó el colgajo; 
tres meses después consulta al Instituto de Cancerología 
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cuando se encuentra un paciente que entra caminando 
por sus propios medios, pálido, en aceptables condiciones 
generales. 

En cuero cabelludo presenta una placa violácea >50% de 
la extensión del cuero cabelludo con una gran ulceración 
que compromete la región occipital y parietal, la tabla ósea 
y la región témporoparietal con exposición de meninges. 
La lesión es de sangrado fácil. En antebrazo izquierdo 
presenta, sobre cicatriz de injerto, un nódulo violáceo de 
consistencia firme, no doloroso a la palpación, de 4x3 cm 
de diámetro. 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 linfático; 
representa < 1 % de todos los cánceres del organismo y 
sólo 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 
crónico, el angiosarcoma en área previamente irradiada y 
el angiosarcoma epiteliode. 

El angiosarcoma de cabeza y cuello se presenta principal­
mente en ancianos con una edad media de 74 años, es 
más 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 fotodaño como factor
importante.

Clínicamente se caracteriza por la aparición de una área 
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 
párpados, acompañado de edema; posteriormente 
aparecen placas induradas ocasionalmente úlceras con 
lesiones satélites en la periferia. El crecimiento de las 
lesiones es rápido, comprometiendo grandes áreas de 
cuero cabelludo, cara y cuello. 

El pronóstico de estos pacientes es malo, con 12% vivos 
en 5 años, de los cuales el 50% mueren en los primeros 
15 meses. Los sitios más comunes de metástasis son, en 
orden de frecuencia: pulmón, hígado, nódulos linfáticos 
regionales, hueso, piel, cerebro, glándulas adrenales, riñón 
y corazón. 

El tratamiento de elección es la cirugía, si es posible cirugía 
de Mohs, acompañado 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 María Arango Álvarez 
Gustavo Pérez Ruiz 
Xavier Rueda Cadena 
Álvaro Acosta de Hart 

Se presenta el caso de una mujer de 84 años de edad con 
un carcinoma basocelular gigante en vulva. El examen 
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histopatológico reveló nidos y trabéculas de células 

basaloides con esclerosis del estroma circundante. Se 

decide tratamiento con crioterapia paliativa, debido a lo 

extenso de la lesión y a las condiciones generales de la 

paciente. 
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CARCINOMA CANALICULAR DE MAMA EN HOMBRE 

Natalia Pabón Vesga 

Luis Alfredo Paz Muril/o 

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

Se realiza biopsia de lesión que reporta una lesión tumoral 
en dermis superficial y profunda constituida por numerosos 
túbulos pequeños, irregulares, con células gigantes pleo­

mórficas, moderadamente diferenciado, con diagnóstico 
de carcinoma canalicular infiltrante moderadamente dife­
renciado. 

Se tomaron exámenes paraclínicos y clínicamente se 

clasificó en T4 NO Mx. El paciente es remitido a cirugía 

oncológica para manejo. 
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El carcinoma de seno en hombres es una entidad muy 

rara, con una incidencia de aproximadamente 1 % de todos 

los carcinoma de mama, y un promedio de edad de ocu­

rrencia de 60 años o más. Las metástasis pueden ser la­

tentes, manifestándose muchos años 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 años sin metástasis aparente y sin antece­
dente familiar. 

Los hallazgos clínicos más comunes son: secreción del 

pezón, retracción, erosión o ulceración. Al examen usual­
mente muestra masa no dolorosa, mal definida, dura en el 

pezón o la areola. 

No es común la presencia de ginecomastia previa a la 

presencia de cáncer de seno en hombres, ni secreción del 

pezón en el cáncer de hombres pero sí en las mujeres. 

En el paciente nuestro, sólo presentaba la masa que afec­
taba la piel y tejidos profundos, sin presencia de 

ginecomastia o secreción del pezón. 

Desafortunadamente el cáncer de seno en hombres es 

frecuentemente diagnosticado en etapas tardías, porque 

hay una mínima conciencia de la presentación clínica y de 

los síntomas por parte del paciente, recurriendo tardíamente 

a la consulta medica; por eso el pronóstico es muy desfa­

vorable. Con una tasa de sobrevida en todas las etapas 

de 5 a 10 años de 36% y 17%. 

El tratamiento va encaminado según el estadio de la neo­

plasia: la mastectomía radical modificada en etapas ini­

ciales, las metástasis localizadas deben ser irradiadas 

como paso inicial, y la quimioterapia en etapas tardías. La 

terapia endocrina debe valorarse como parte del manejo, 

principalmente con tamoxifen y terapia estrogénica 

( dietilestilbestrol). 

Natalia Pabón Vesga, Dermatóloga Promédica, Bogotá, 
D.G.
Luis Alfredo Paz Murillo, Dermatólogo Promédica,
Bogotá, D. C.
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CASO FATAL DE MICOSIS FUNGOIDES 

Gustavo Pérez Ruiz 
Xavier Rueda Cadena 
Álvaro Acosta de Hart 

Paciente de 34 años, negro, con cuadro de 5 años de 

evolución de placas pruriginosas eritemato-descamativas 

infiltradas, rojo-violáceas, que comprometían más del 10% 

de la piel del tronco y las extremidades, con diagnóstico 

histológico de micosis fungoides, clasificado como 

T2N0M0, estado 18. 

Se inició manejo con puvaterapia y esteroides tópicos, sin 

obtener aclaramiento clínico; por el contrario, presentó 

progresión de la enfermedad con aparición de tumores, 

por lo cual recibió manejo con monoq�imioterapia con 
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clorambucilo, poliquimioterapia con CHOP e interferón. Se 

practicó radioterapia de los tumores con buena respuesta 
de los mismos. Posteriormente se evidenció compromiso 

medular de la micosis fungoides. Finalmente presentó 

compromiso pulmonar masivo por la enfermedad, con 

aparición de un cuadro de dificultad respiratoria severa, 

por lo que debió ser internado en la UCI donde a pesar de 
quimioterapia de rescate VIP, falleció. 

Se presenta un caso ilustrativo donde se demuestra una 

progresión indolente inicial de una micosis fungoides con 

transformación a una enfermedad sistémica extremada­

mente agresiva y compromiso pulmonar con desenlace 

fatal. 
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CRYPTOCOCOSIS SUBCUTÁNEA- UNA 
PRESENTACIÓN POCO FRECUENTE, 
EN PACIENTE TRASPLANTADO RENAL 

Catalina Restrepo 

Beatriz Orozco 

Rodrigo Restrepo 

Paciente de 49 años, quien consulta por cuadro de 4 meses 
de evolución de placa eritamatosa, asintomática, de creci­
miento progresivo localizada en flanco izquierdo. 
Como antecedentes personales al paciente se le diagnosticó 
insuficiencia renal crónica en 1990, de causa desconoci­
da, se le realizó transplante renal de cadaver en 1995 y 
en 1997 se le diagnosticó hepatitis C crónica. Recibe tra­
tamiento con prednisona, 1 O mg día, ciclosporina 100 mg 
día, captopril, calcio y verapamilo, entre otros medicamen­
tos. El paciente se hospitaliza por descompensación de 
su hepatitis crónica e insuficiencia renal. 

Al examen físico en piel se encontró una placa eritematosa 
de bordes mal definidos, infiltrada, en la cual se palpaban 
nódulos subcutáneos, firmes, de disposición lineal, locali­
zada en flanco izquierdo, la placa era asintomática a la 
palpación, sin cambios de temperatura y de aproximada­
mente 1 O x 5 cm de diámetro. 

Se le realizó directo de la lesión de piel utilizando coloración 
con tinta china, donde se observaron levaduras encapsu­
ladas; igualmente se hizo cultivo donde se obtuvo creci­
miento de Criptococo neoformans y biopsia de lesión 
cutánea usando coloración de tinta china y plata metena­
mina, donde se observaron levaduras encapsuladas; todo 
lo anterior hizo el diagnóstico de cryptococosis cutánea. 

Se realizó rayos x de tórax los cuales fueron normales, 
látex de líquido cefalorraquídeo no reactivo (LCR), cultivo 
de LCR donde no se obtuvo crecimiento de ningún micro­
organismo; el látex de suero fue no reactivo. 

Se comenzó tratamiento con fluconazol, 400 mg al día, 
por 6 meses, con mejoría completa del cuadro clínico. 

La cryptococosis es una infección oportunista causada por 
el cryptococcus neoformans var neoformans, la infección 
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se presenta en pacientes inmunocomprometidos sin SIDA, 
es producida principalmente por cryptococcus neoformans 

var neoformans serotipo D y-la forma cutánea se presenta 
en sólo el 10-20% de los pacientes. Existen algunos factores 
predisponentes para desarrollar la cryptococosis cutánea 
en pacientes, como la presencia de neoplasias principal­
mente linforreticulares, la sarcoidosis, enfermedades del 
colágeno, principalmente el lupus eritematoso sistémico, 
el uso prolongado de córticoesteroides u otros tratamien­
tos inmunosupresores y, por ultimo, se han reportado ca­
sos de criptococosis cutánea después de un accidente con 
material infectado donde hay herida cutánea. 
Se han descrito 6 formas de compromiso cutáneo por 
cryotococcus neoformans en pacientes inmunocompro­
metidos sin SIDA: 

1. Granulomas con costras

2. Úlceras

3. Edema subcutáneo

4. Celulitis

5. Placa dérmica o nódulos

6. Similar a hipoderma gangrenosa

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

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

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

Catalina Restrepo, UPB, Medellín. 
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INFECCIÓN POR MICOBACTERIA CHELONAE EN 
SITIOS DE APLICACIÓN DE INSULINA 

Verónica Molina 

Beatriz Orozco 

Rodrigo Restrepo 

Se presenta el caso de una paciente de 60 años de edad, 

sexo femenino, quien consulta por presentar nódulos y 

abscesos en brazos y abdomen de 4 meses de evolución, 

acompañados de prurito. Manejada inicialmente con 

antibóticos como dicloxacilina y penicilina procaínica sin 

ninguna mejoría. 

Antecedentes personales: diabetes mellitus tipo II en 

tratamiento con insulina NPH y cristalina hace 9 años, mal 

controlada. 
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Al examen físico se observan placas, úlceras y nódulos 

eritematosos supurativos, algunos con costra central en 

hombros, abdomen y muslos, sitios exactos donde se aplica 

la paciente la insulina, dolorosos a la palpación. La paciente 

no relata ningún síntoma sistémico. 

Exámenes: glicemia en ayunas de 186 mg/dl. 

Se toma biopsia de piel de lesión nodular supurativa de 

brazo para estudio anatomopatológico, y se observa 

epidermis con hiper y paraqueratosis sin acantosis impor­

tante, con ulceración focal recubierta por fibrina, neutrófilos 

y detritos celulares. En la dermis se observa en continuidad 

con la úlcera un denso infiltrado inflamatorio de tipo mixto, 

neutrófilos 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 secreción 

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, 

piógenos: negativo y micobacterias: positivo para la 

micobacteria chelonei. Se cultivó 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 desechó. 

Se hace el diagnóstico de una infección cutánea por 

micobacteria chelonei en sitios de aplicación de insulina. 

Se inicia tratamiento con doxiciclina, 100 mg 2/día, y 

ciprofloxacina, 500 mg 2 /día, con mejoría parcial. En el 

Verónica Molina, Instituto de Ciencias de la Salud (CES), 

Medellín. 

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

Medellín. 
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antibiograma aparece resistencia a ambos antibióticos, por 

lo que se le cambia a clatritromicina, 250 mg 2/día y se 

sigue con la doxiciclina por su respuesta clínica parcial. 

Con este esquema la paciente se recupera satisfactoria­

mente. 

La infección cutánea por Micobacteria chelonei usualmente 

se presenta posterior a una injuria penetrante, con la 

formación de abscesos localizados, siendo la inyección la 

puerta de entrada más común. Ante la sospecha clínica, 

siempre se debe cultivar la micobacteria para un buen diag­

nóstico y tratamiento. 
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MANIFESTACIÓN CLÍNICA POCO FRECUENTE 
DE CITOMEGALOVIRUS EN PACIENTE 
INMUNOSUPRIMIDA 

Catalina Restrepo Llano 

Se presenta el caso de una paciente de 44 años con un 

cuadro de 1 mes de evolución de úlcera dolorosa localizada 

en lengua; recibió tratamiento con aciclovir sin mejoría. 

Como antecedentes personales la paciente recibió trans­

plante renal 2 meses antes del inicio de la úlcera y está en 

tratamiento con ciclosporina, 200 mg día, y prednisona, 

25 mg al día. 
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Al examen físico presentaba una úlcera de 0.8 x 0.8 cm de 

diámetro, de bordes bien definidos y fondo limpio, locali­

zada en el dorso de la lengua. 

Se toma biopsia de la lesión y se observan células gigantes 

multinucleadas, con inclusiones intranucleares rodeadas 
por un halo claro. 

Se inicia tratamiento con ganciclovir por 14 días, con una 
rápida mejoría de la lesión. 

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, secreción cervical, sangre, 
linfocitos, heces y lágrimas. 

Tiene 2 períodos de riesgo para la infección: el primero en 
el período neonatal e infancia y el segundo en la edad 
reproductiva donde se realiza la trasmisión sexual; por lo 

anterior, se ve un aumento con la edad, con el número de 

relaciones sexuales, con el sexo anal y en países subde­
sarrollados llevando a presentarse en los ancianos 
anticuerpos en el 90-100%. 

La infección generalmente es asintomática, pero se vuelve 

sintomática si existe alguna inmunosupresión, donde puede 
llegar a ser muy severa y hasta fatal. 

La principal causa de reactivación es el transplante renal, 
donde se presenta la infección en el 50% de estos pacien­
tes; de éstos, el 35% tienen leucopenia, el 20% falla del 

injerto y el 25% muere por infección severa debido al vi­
rus. En estos pacientes y en inmunosuprimidos en gene­

ral se pueden presentar las siguientes manifestaciones 
clínicas: neumonitis, úlcera gastrointestinal, retinitis, he­

patitis, compromiso del sistema nervioso central, 

leucopenia, trombocitopenia y compromiso de piel, el cual 

es más raro. 

Entre las formas cutáneas están: vesículas, nódulos, 
lesiones urticariformes, eritema nodoso, placas verrucosas, 

Catalina Restrepo, Clínica Universitaria Bolivariana, 
Medellín. 
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erupción morbiliforme, púrpura, petequias, y lesiones como 

pioderma gangrenoso. 

Entre las úlceras cutáneas las más frecuentes son las 
perianales, genitales y perigenitales, seguidas por úlceras 
en muslos, perine y glúteos, generalmente coexisten con 
herpes virus y con bacterias que la sobreinfectan. 

Las úlceras orales son raras, son más 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 Gandida. 

En pacientes con trasplante de médula ósea se han repor­
tado 5 casos y en trasplantados renales no se encontró 
ningún caso reportado en la literatura revisada. 

El diagnóstico se hace por histología, cultivos celulares, 
anticuerpos monoclonales y PCR. 
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NECROSIS EPIDÉRMICA POR ADRENALINA EN 
LACTANTE MENOR 

Natalia Hernández 

Ximena Escavar 

Paciente de 4 meses de edad con diagnósticos de bron­

quiolitis y otitis media bilateral, hospitalizado en la unidad 

de cuidados intensivos pediátricos por síndrome de falla 

orgánica multisistémica secundaria, quien requirió para su 

manejo infusión de adrenalina, la cual se colocó por vena 

periférica en miembro inferior derecho. Veinticuatro horas 

después presenta aparición de 2 máculas pálidas en pierna 

derecha, que evolucionan a lesiones eritematovioláceos 

que culminan en necrosis epidérmica. 

Los paraclínicos demuestran cuadro hemático, pruebas de 
coagulación, química sanguínea y productos de degrada­
ción de la fibrina dentro de límites normales. Se estudió 
mediante biopsia de piel que informó isquemia asociada 
con trombosis en la microcirculación. 

El paciente no presenta empeoramiento de 'las lesiones 
cutáneas y evoluciona hacia la mejoría de su cuadro clínico 
de base. 

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

Clara María Escobar S. 

Beatriz Orozco Mora 

Paciente de 23 años, soltera, sin hijos, con vida sexual 

activa quien consultó por 6 meses de evolución de pequeña 

úlcera en el labio mayor derecho que era ligeramente 

dolorosa y con escasa supuración. Además, luego de 2 

meses de iniciado el cuadro, presentó adenopatías 

inguinales bilaterales, una de las cuales se tornó de mayor 

tamaño, absedándose y con secreción de pus en cantidad 

moderada. La paciente recibió múltiples tratamientos con 

antibióticos e incluso Bencetazil con sospecha de un 

chancro sifilítico con respuesta parcial. El resto del examen 

físico era normal. No se encontraron antecedentes perso­

nales ni familiares de importancia. 

Se realizaron las siguientes pruebas de laboratorio: 

Serología para HIV, VDRL, FTAABS, campo oscuro, cultivo 

para Haemophilus ducreyi, los cuales fueron todos 

negativos. 

También se realizó cultivo para hongos y cultivos para 

bacterias aerobias y anaerobias los cuales fueron 

negativos. 

El ZN de la secrecion purulenta de la úlcera fue negativo, 

pero el ZN de la secreción purulenta de la adenopatía fue 

positivo, mostrando escasos bacilos ácido-alcohol-resisten­

tes (BAAR). 

Se cultivaron las secreciones de la úlcera genital y las 

adenopatías 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 mejoría completa del cuadro. 
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La tuberculosis vulvar hace parte del espectro de las 

infecciones cutáneas causadas por la Micobacteria tuber­

culosis. Este es un bacilo ácido- alcohol-resistente (BAAR), 

débilmente gram-positivo, no esporulante. Pertenece a la 

familia de las Mycobactericeae que sólo tienen un género: 

Micobacteria, el cual incluye el patógeno obligado humano 

M. tuberculosis y los estrechamente relacionados M. bovis,

M. africanum, M. microtiy M. Leprae; además, otro número

de patógenos facultativos, especies no patógenas y

micobacterias atípicas.

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 clínicas comprenden un gran 

número de cambios en la piel que se clasifican en diferentes 

formas de la enfermedad, dependiendo del modo de

adquirir la infección, del estado inmune del hospedero y

de la morfología de las lesiones.

Actualmente la forma más usada de clasificación se hace 

dependiendo de si la infección es adquirida de forma exó­

gena o por diseminación endógena; también se incluyen 

condiciones causadas por vacunación y un grupo de erup­

ciones denominadas tuberculides, las cuales nosológica y 

patológicamente no son aún bien comprendidas. 

La infección exógena comprende básicamente dos formas: 

la tuberculosis por inoculación primaria que se da en un 

hospedero sin inmunidad previa, y la tuberculosis verrucosa 

cutis en huésped con inmunidad. 

La infección por diseminación endógena comprende el 

lupus vulgaris, escrofuloderma, los abscesos tuberculosos 

metastásicos, 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 María Escobar S, R/11 Dermatología, CES, Medellín, 

Colombia. 

Beatriz Orozco Mora, Dermatóloga, Clínica Las Américas, 

Medellín 

En el caso de la tuberculosis anal, ésta está generalmente 

relacionada con la presencia de infección intestinal. 
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La tuberculosis orificialis es una forma rara de tuberculosis 
de las membranas mucosas y de la piel periorificial, debida 

a autoinoculación de micobacteria por tuberculosis 
progresiva de órganos internos. La enfermedad subyacente 

es generalmente pulmonar, intestinal y en pocas ocasiones 
del tracto génitourinario. La inoculación se da generalmente 

luego de un trauma. La mayoría de los pacientes muestran 

reacción de tuberculina intradérmica positiva, pero en 

estados terminales ésta se puede tornar alérgica. 

La presentación más frecuente es de la boca, siendo la 

lengua la estructura más afectada en sus márgenes 

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/día, etambutol 15 mg/kg/día e isoniazida 300 mg/ 

día. Los primeros 3 meses se dan los tres medicamentos, 

después se suspende el etambutol y se continúa la 

rifampicina e isoniazida, hasta completar 6 meses de 

tratamiento. 

En el caso de lesiones hipertróficas o que luego de 1 año 

de tratamiento no resuelven, puede ser necesario el trata­

miento quirúrgico. 
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ACROQUERATOSIS VERRUCIFORME DE HOPF. 
TRATAMIENTO QUIRÚRGICO 

Mariana Romero 
Michel Faizal 

Luis Fernando Palma 

La acroqueratosis verruciforme de Hopf es una entidad 
clínica que se caracteriza por la presencia de pápulas 
planas de diferentes tamaños, que comprometen princi­
palmente el dorso de las extremidades. No se conoce con 
exactitud su incidencia, pero se trata de un cuadro de 
presentación poco frecuente. El patrón de herencia es auto­
sómico dominante, aunque muchos casos corresponden 
a mutaciones espontáneas. 

Presentamos el caso de una paciente adolescente, en la 
que se realizó este diagnóstico como hallazgo incidental, 
sin encontrar historia familiar de las lesiones características. 
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, R/1 Dermatología, Universidad 
Nacional, Bogotá, D. C.

Michel Faizal, Docente Unidad Dermatología, Universidad 
Nacional, Bogotá, D.G. 
Luis Fernando Palma, Dermatopatólogo, Universidad 
Nacional, Bogotá, D. C.

Correspondencia: Mariana Romero, carrera 69D No. 40-
27, interior 26, apartamento 501, teléf. 263 8254, Bogotá, 
D.G., Colombia.
E-mail: marianaromero 1 OO@Latinmail.com
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APLASIA CUTIS 

Vesna Garavito Jurin 

Paciente de 4 años de edad quien es llevado por sus padres 

al servicio de Dermatología por presentar tres áreas 

alopécicas en piel cabelluda, desde el nacimiento, 

asintomáticas. 

Antecedentes personales: recién nacido sano, con APGAR 

de 9/10, peso 3200 g, y talla 46 cm. 

Al examen físico 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 región 

occipital, cuyos diámetros son 6, 3 y 8 cm, respectivamente. 

Se hace una impresión diagnóstica de aplasia cutis. Para 

confirmar este diagnóstico se toma una biopsia escisional 

de una de las placas, la cual reporta epidermis atrófica, 

ortoqueratósica y en la dermis notoria fibrosis y neovascu­

larizacion perpendicular a la superficie, hallazgos de cicatriz 

hipertrófica. Haciendo la correlación clínico patológica se 

concluye que se trata de una aplasia cutis. 

Al paciente se le han practicado dos resecciones quirúrgicas 

de las lesiones alopécicas, con muy buenos resultados. 
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La aplasia cutis es la incapacidad de formar alguna o todas 

las capas de la piel (epidermis, dermis, tejido celular sub­

cutáneo). Ocurre en 1 de cada 3000 niños nacidos vivos, 

no tiene preferencia de sexo, puede corresponder a un 

defecto autosómico dominante o estar asociada con una 

serie de malformaciones, dentro de las cuales se 

encuentran principalmente labio leporino, sindactilia, 

ausencia de dedos, anomalías oculares y cardiopatía 

congénita. 

Las lesiones de la aplasia cutis son áreas deprimidas 

ovales, bien delimitadas, de 1-2 cm, localizadas principal­

mente en la línea media y posterior de la piel cabelluda; 

en estas áreas hay ausencia de pelo, algunas veces puede 

formar úlceras o puede estar cubierta por una membrana 

epitelial fina, blanda y rugosa. 

El diagnóstico se hace por historia clínica, examen físico y 

se confirma por biopsia de piel. Como diagnóstico 
diferencial es importante tener presente el trauma obsté­

trico, ya que puede presentar lesiones similares. 

Se realiza resección quirúrgica y movilización de cuero 

cabelludo. 
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DERMATOSIS PERFORANTE ADQUIRIDA 

María Cristina Bohórquez Cubillos 

Héctor José Castellanos Lorduy 

Carlos Humberto Colegial 

Una gran variedad de desórdenes cutáneos pueden 

presentar en un momento dado el fenómeno de eliminación 

transepidérmica. Existe un grupo de enfermedades 

definidas como "clásicas," en las cuales el fenómeno de 

eliminación es una constante. Se consideran 4 entidades 

diferenciadas por el cuadro clínico y la histopatología las 

cuales son: la elastosis perforans serpiginosa, colagenosis 

perforante reactiva, foliculitis perforante y la enfermedad 

de Kyrle. Desde hace 15 años se han sumado a éstas la 

dermatosis perforante adquirida como una alteración 

estrechamente asociada con la insuficiencia renal crónica, 

la nefropatía diabética y los procedimientos de hemodiá­

lisis. Su etiología no está completamente establecida y se 

atribuye a depósito de compuestos que desencadenan una 

respuesta inflamatoria en la dermis que lesiona la 

membrana basal epidérmica hasta destruirla, produciendo 

el fenómeno de "eliminación transepidérmica". 

Presentamos el caso de una paciente de 44 años, 

hipertensa, que desarrolló una insuficiencia renal crónica 

tratada al momento de la consulta con diálisis peritoneal 

continua ambulatoria, quien acude por un cuadro de 

pápulas eritematosas, firmes, que exhibían un tapón de 

queratina central, localizadas en zonas extensoras de 

muslos, brazos y glúteos, intensamente pruriginosas. 

María Cristina Bohórquez Cubillos, Unidad de Dermatología, 
Departamento de Patología, Facultad de Medicina, 
Universidad Nacional de Colombia, Bogotá D. C. 
Héctor José Castellanos Lorduy, Unidad de Dermatología, 
Departamento de Patología, Facultad de Medicina, 
Universidad Nacional de Colombia, Bogotá D. C. 
Carlos Humberto Colegial, Unidad de Dermatología, 
Departamento de Patología, Facultad de Medicina, 
Universidad Nacional de Colombia, Bogotá D. C. 
Correspondencia: María Cristina Bohórquez, Av 1 º de Mayo 
N° 39-50, teléf. 2025401, 2021173, Bogotá D.G., Colombia. 
E-mail: cristinabohorquez@dermaweb.com.co

<f?1oaa 

Histopatológicamente se evidenciaba un folículo piloso 
dilatado, ocupado por queratina laminada y detritus 
celulares, acúmulo de neutrófilos a su alrededor permeando 
el epitelio y fibrosis circundante, constituyendo el cuadro 
de una dermatosis perforante adquirida asociada con 
insuficiencia renal crónica. 
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ELASTOSIS PERFORAN$ SERPIGINOSA 

Angélica María Acosta Aristizábal 

Lucía Van den Enden Medina 

Paciente de 23 años, cuadro de un año de evolución, 

aparición de lesiones papulares coalescentes, formando 

Angélica María Acosta Aristizábal. Residente II año 

Dermatología, Universidad de Caldas. 

Lucía Van den Enden Medina, Docente Dermatología, 

Universidad de Caldas. 
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placas circinadas de aproximadamente 5 cm de diámetro, 

asintomáticas, a nivel de brazo izquierdo. El diagnóstico 

clínico de elastosis perforans serpiginosa fue confirmado 

por la histopatología. 

Se inicia manejo con infiltración con triamcinolona 1 O mg/ 

mi, sin respuesta, posteriormente se realizó crioterapia 

sin obtener buenos resultados. Por último se realiza manejo 

con una mezcla de betametasona crema más ácido 

retinóico 0.05% aplicados tópicamente bajo oclusión, 

presentando buena respuesta, con evidencia de aplana­

miento de las lesiones en un período de 4 meses. 

La elastosis perforante serpiginosa es una dermatosis 

crónica e infrecuente caracterizada por la eliminación 

transepidérmica de fibras elásticas alteradas originadas 

en la dermis. 

Dentro del grupo de desórdenes perforantes primarios 

encontramos la enfermedad de Kyrle, foliculitis perforante, 

colagenosis perforante reactiva y la elastosis perforante 

serpiginosa, todas con una histología característica común. 

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 expulsión de tejido elástico anormal a través 

de la epidermis. 

Predomina en hombres, iniciando en la adolescencia, y se 

ha asociado con desórdenes de tejido conectivo, síndrome 

de Marfan, osteogénesis imperfecta y acrogeria, además 

en pacientes con déficit intelectual como en el síndrome 

de Down y pacientes con antecedentes de ingesta de 

D -penicilamina. 

Clínicamente la lesión primaria se caracteriza por ser una 

pápula de 2- 4 mm de diámetro, lisa, con tapón queratótico 

central y borde elevado, dando una apariencia crateriforme. 

Generalmente son múltiples, confluentes, dispuestas en 

patrón linear o serpiginoso. Se observan principalmente 

en cuello, pero también puede encontrarse en brazos y 

c:t.>1089 

Volumen 1 O, Número 3, Octubre 2002 

muslos. Las lesiones pueden involucionar espontáneamente 

dejando cicatrices atróficas, retiformes. 

Microscópicamente la característica cardinal de las derma­

tosis perforantes es la eliminación transepitelial de 

sustancias dérmicas alteradas, en nuestro caso la elastina, 

a través de canales epidérmicos sin disrupción de estruc­

turas adyacentes. 

Se han propuesto diferentes tratamientos para el manejo 

de esta condición, tales como la remoción con cureta, la 

dermabrasión, crioterapia, con riesgo de producir cicatri­

zación anormal o formación de queloides, los retinoides 

orales en un paciente con síndrome de Down y deficiencia 

de vitamina A, uso de láser pulsado, triamcinolona 1 O mg/ 

mi en infiltración y el uso de esteroides tópicos potentes 

bajo oclusión, con resultados desalentadores.  

En e l  caso actualmente descrito encontramos una 

respuesta satisfactoria a la asociación de esteroide y ácido 

retinóico tópico bajo oclusión, luego de haber efectuado 

diferentes métodos terapéuticos descritos en la literatura 

sin obtener mejoría. 
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E LASTOS IS PERFORANTE SERPIGINOSA ASOCIADA 

CON OSTEOGÉNESIS IMPERFECTA 

Natalia Pabón Vesga 

Concepción Ochoa 

Paciente de 17 años quien consulta al médico de familia 

por presentar desde hace aproximadamente 1 año lesio­

nes en brazos bilaterales y asintomáticas, pero que estéti­

camente le molestaban; se indica biopsia de piel, el cual 

fue interpretado como un proceso granulomatoso 

inespecífico. Ante la dificultad de precisar bien la muestra, 

es remitida al Centro de Referencia de Anatomía Patológica. 

Se revisan detenidamente las láminas y el bloqueo de la 

muestra, dando como diagnóstico histológico una 

dermatosis perforante de eliminación transepidérmica de 

material elástico, siendo necesario precisar la clínica del 

paciente. Es citado al Departamento de Anatomía Patoló­

gica, evidenciando pápulas hiperqueratósicas, duras, 

umbilicadas, de color rojizo que miden de 2-4 mm en un 

patrón anular con tendencia a progresión periférica y a la 

curación central, asintomáticas, localizadas en ambos 

brazos; en el brazo derecho, donde se tomó la biopsia, 

muestra una cicatriz hipertrófica. 

La madre tuvo una osteogénesis imperfecta que el hijo 

también padece. Además evidenciamos escleróticas azules 

en las dos personas. Al recoger estos datos y revisando 

las láminas, damos como diagnóstico una elastosis 

perforante serpiginosa. Posteriormente es llevado al Depar­

tamento de Dermatología, confirmando el diagnóstico. 

La elastosis perforante serpiginosa es una enfermedad 

rara, benigna, vista en niños y adultos jóvenes usualmente; 

de causa desconocida, con posible factor genético, aso­

ciada en un 40% con desórdenes del tejido conectivo: 

pseudoxantoma elástico, síndrome de Ehlers-Danlos, 

síndrome de Marfan, osteogénesis imperfecta y acrogeria. 

Además se asocia con otras entidades como el síndrome 

de Down y a la toma de penicilamina. 

La causa es desconocida, pero se plantea que las fibras 

elásticas actúen como un irritante mecánico o "cuerpo 

extraño" 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 degeneración de las fibras elásticas en los 
canales es probablemente causada por enzimas proteolí­
ticas de las células inflamatorias. 

Es importante el diagnóstico diferencial clínico con el 
granuloma anular perforante, la poroqueratosis de Mibelli, 

el lupus eritematoso discoide, sarcoidosis y tiñas. En cuanto 

al diagnóstico diferencial histológico, 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 excisión quirúrgica, electro­
cirugía, crioterapia con nitrógeno líquido, vendaje oclusivo 
con celofán, glucocorticoides intralesionales. En la literatura 

últimamente se ha usado el láser dye pulsado con buenos 
resultados. 

BIBLIOGRAFÍA 

1. Rapini R. Perforating Disorders. En: Arndt K, Leboit
P, Robinson J, et al. Cutaneous Medicine and Sur­

gery. An integrated program in dermatology. WB
Saunders Company Philadelphia 1996: 407-411.

2. Siragusa M, Romano C, Cavallari V, et al. Localized
elastosis perforans serpiginosa in a boy with Down

síndrome. Pediatr Dermatol 1997; 14:244-246.

3. Braun-Falco O, Plewig G, Wolff HH, et al. Derma­

tología. Spinger-Verlag lberica. Barcelona 1995: 564-

565.

4. 

5. 

Armstrong DK, Walsh MY, Allen GE. Elastosis per­

forans serpiginosa associated with unilateral atropho­

derma of Pasini and Pierini in an individual with 47,
XYY karyotype. BrJ Dermatol 1997; 137:158-160.

Hill VA, Seymour CA, Mortimer PS. Penicillamine­

induced elastosis perforans serpiginosa and cutis

Natalia Pabón Vesga, Dermatóloga Promédica, Bogota, D.G. 

Concepción Ochoa, Dermatóloga Promédica, Bogotá, D.G. 

Correspondencia: Natalia Pabón, Promédica, Bogotá D.G., 

teléf. 625 0636. E-mail: natapr@hotmail.com 



6. 

Minicasos 

laxa in Wilson' disease. Br J Dermatol 2000; 142:560-

561. 

Heilman E, Friedman R. Degenerative Diseases and 

Perforating disorders. En: Elder D. Lever' Histo­

pathology of the Skin. Lippincott- Raven Publishers 

Philadelphia 1997:341-354. 

7. Kaufman AJ. Treatment of elastosis perforans serpi­

ginosa with the flashlamp pulser dye laser. Dermatol

Surg 2000; 26:1060-1062.

8. Abdullah A, Colloby PS, Foulds IS, et al. Localized

idiopathic elastosis perforans serpiginosa effectively
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HIDROCISTOMAS ECRINOS MÚLTIPLES 

REPORTE DE DOS CASOS 

Angélica María Acosta Aristizabal 
Ana María Hoyos Zu/uaga 

Caso 1 - Paciente de 48 años, sexo femenino, quien 

consultó por cuadro de dos meses de evolución, consis­

tente en aparición de pápulas en frente, área bimalar y 

mentón, eucromicas, lisas, tensas, en forma de domo, con 

tendencia a confluir, pruriginosas. Diámetro de las lesiones 

entre 1-5 mm, exacerbación de los síntomas con el calor y 

la exposición solar. 

Caso 2 - Paciente de 57 años, sexo femenino, con cuadro 

de 2 meses de evolución, consistente en aparición de 

lesiones papulares en área bimalar, área maxilar y periorbi­

taria pruriginosas, de tonalidad azulada, lisas , tensas, en 

forma de domo, sin cambios epidérmicos asociados. 

Diámetro de las lesiones entre 1-5 mm. Empeoramiento 

del cuadro con el calor y el ejercicio. Disminución del tamaño 

de las lesiones en ambientes frescos y con el reposo. 

Se realizó biopsia en cada una de las pacientes. Diagnós­

tico histológico: 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 solución de 

atropina tópica al 2%, aplicación 2 veces al día. 

En la paciente No. 2 se inicia manejo con ácido retinóico 

tópico al 0.025% en hemicara derecha y con clorhidrato 

de aluminio en hemicara izquierda. 

Los hidrocistomas ecrinos múltiples son una patología poco 

frecuente; se han descrito aproximadamente 30 casos en 

la literatura mundial. 

Mayor afección en mujeres luego de la cuarta década de 

la vida, con antecedente de exposición solar crónica y 

oficios que demanden esfuerzo físico o exposición a altas 

temperaturas. Son descritos como quistes de 1-3 mm de 

diámetro, simétricamente distribuidos en frente, área 

bimalar y cuello. La lesión individual es redondeada, lisa, 

en forma de domo, tensa, color amarillo ámbar y tienden 

a aumentar su tamaño y a producir sintomatología en los 

pacientes, con la exposición a ambientes que aumenten 

la sudoración y desaparecen con la disminución de la tem­

peratura. 

En la histopatología se encuentra un espacio quístico en 

dermis, lleno de fluido claro, dentro de una pared com­

puesta por dos capas de células aplanadas o cuboidales. 

No hay evidencia de secreción por decapitación. 

Para el tratamiento de este tipo de quistes de origen ecrino 

se ha avocado por tratamientos médicos, tales como la 

aplicación de atropina tópica al 1 y 2%, resección quirúrgica 

si se trata de lesiones únicas o en poco número, hasta uso 

de láser pulsado, con resultados variables en los diferen­

tes estudios revisados. 

Angélica María Acosta Aristizabal, R/1 Dermatología, 
Universidad de Caldas. 

Ana María Hoyos Zu/uaga, Docente Dermatología 
Universidad de Caldas. 
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LÉNTIGO MALIGNO MELANOMAAMELANÓTICO 

Isabel Vásquez Yasser 

Paciente de 53 años de edad, sexo femenino, ama de casa, 

que consulta por cuadro clínico de 2 años de evolución de 

lesión eritematosa, asintomática, localizada en el dorso 

del antebrazo izquierdo. No tiene antecedentes personales 

ni familiares de importancia. 

Al examen físico se observa una placa eritematosa, leve­

mente palpable, sin infiltración, de bordes mal definidos, 

localizada en dorso del antebrazo izquierdo. 
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El melanoma es un tumor cutáneo que usualmente se 

sospecha por sus características clínicas: asimetría, bordes 

irregulares, diámetro y una de las más llamativas: los 

cambios pigmentarios. Debido a la ausencia del pigmento 

del melanoma amelanótico, generalmente no se sospecha 

su malignidad basándose solamente en su apariencia 

clínica, y su diagnóstico se hace principalmente por los 

hallazgos histológicos. 

El léntigo maligno representa un 4-15% de los melanomas 

malignos, y los melanomas amelanóticos comprenden sólo 

el 2% de éstos. 

La lesión se puede presentar como una mácula o pápula 

eritematosa, sin pigmento, que puede acompañarse de 

eritema, prurito o edema. El prurito puede ser secundario 

a la inflamación producida por las células malignas y es la 

razón más común de consulta. 

Esta entidad puede confundirse con lesiones benignas 

como nevus melanocítico intradérmico, queratosis 

seborreica, verruga vulgar, granuloma piógeno, nevus 

despigmentado, granuloma anular, cicatriz. Entre las 

lesiones malignas su diagnóstico diferencial debe hacerse 

con carcinoma basocelular, queratoacantoma, enfermedad 

de Bowen, etc. 

Existen algunas claves para llegar a un diagnóstico certero: 
• Generalmente se presenta en mujeres con piel clara

y ocasionalmente en hombres.
• Mayor riesgo en mujeres >40 años y hombres en edad

más avanzada.
• Se localiza en áreas expuestas a la radiación ultra-

violeta.
• La lesión es generalmente plana.
• Puede estar acompañada de prurito y descamación.
• El borde de la lesión puede estar ligeramente sobrele­

vantado.

Isabel Vásquez Yasser, Instituto de Ciencias de la Salud 
(CES), Medellín, telef. 317 1860, fax 3171860. 
E-mail: isabelitayasser@hotmail.com
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• Son lesiones con presentación clínica inusual.
• Los tratamientos de rutina son inefectivos.
• La duración de la lesión es de varios meses.

El origen más común de la lesión puede ser por metástasis 

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 

amelanótico son: radiación ultravioleta acumulativa; piel 

clara, principalmente fototipos I y 11; historia de quemadura 

solar severa y exposición a radiación con rayos X. 

El tratamiento de elección es la excisión quirúrgica, los 

márgenes de la lesión son difíciles de delinear por falta de 

pigmento. 

La cirugía micrográfica de Mohs ha mostrado tasas altas 

de curación, en contraste con la cirugía tradicional, porque 

puede detectar enfermedad subclínica más allá de los 

márgenes visuales. 
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NECROSIS SUBCUTÁNEA DEL RECIÉN NACIDO 

Perla Furman 

Paciente recién nacido, sexo masculino, fruto de un tercer 

embarazo de madre de 31 años, con controles prenatales 

normales y parto por cesárea por sufrimiento fetal agudo. 

En el nacimiento se encuentra líquido meconiado grado 

111, y un recién nacido a término con meconio en cavidad 

oral y cuerdas vocales. Se realizan maniobras de reani­

mación: masaje cardíaco, intubación orotraqueal y aplica­

ción de adrenalina, consiguiendo un apgar de 2 al minuto, 

2 a los 5 minutos y 2 a los 1 O minutos. Con diagnóstico de 

aspiración de meconio y asfixia perinatal severa, el paciente 

es llevado a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales 

para manejo de su estado ventilatorio, encontrándose un 

neumotórax derecho, hipertensión pulmonar moderada, 

bradicardia, hipoglicemia y acidosis metabólica, recibiendo 

manejo para ello.Al cuarto día de vida empieza a presentar 

extensas placas y nódulos indurados, pardo-violáceos y 

dolorosos a la palpación distribuidos en toda la superficie 

corporal. 

El paciente es valorado por el servicio de Dermatología 

considerando la posibilidad de una paniculitis de origen a 

determinar. En busca de su etiología se toma una biopsia 

de piel, encontrando paniculitis granulomatosa supurativa 

constituida por células gigantes multinucleadas con 

inclusiones en forma de aguja y numerosos eosinófilos. 

Se hace un diagnóstico definitivo de necrosis subcutánea 

del recién nacido, y se inicia manejo con analgésicos: 

acetaminofen a dosis de 15 mg/kg/dosis y tramado! a 0.5 

mg/kg/dosis con adecuada mejoría de su sintomatología. 

La trombocitopenia que inicialmente presentó el paciente 

cedió espontáneamente, y siempre se realizó una vigilan­

cia estrecha de su estado metabólico. La evolución clínica 

del paciente fue satisfactoria, las lesiones en piel fueron 

Perla Furman, R/1 Dermatología, Universidad El Bosque, 

Bogotá, D. C. 
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involucionando y a los 45 días de vida se da salida con 

fórmula de analgésicos, leche materna exclusiva y reco­

mendaciones sobre los cuidados de la piel. 

La necrosis subcutánea del recién nacido es un trastorno 

poco común y transitorio, caracterizado por áreas focales 

de necrosis grasa, más frecuentemente se afecta la grasa 

parda que acompaña en un alto porcentaje a los neonatos, 

causándoles 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 disminución de la irrigación 

arterial e hipoxia tisular. Hay una relación entre necrosis 

subcutánea del recién nacido e hipercalcemia y aumento 

de PGE1 en orina, lo cual no fue un hallazgo positivo en 
este paciente. 

Histológicamente las lesiones presentan parches de 

necrosis con inflamación granulomatosa tipo cuerpo extraño, 

fibrosis y comúnmente depósitos de calcio. La trombocito­

penia en las fases iniciales es común por secuestro de 

plaquetas en los sitios lesionados. Clínicamente las lesiones 

son nódulos redondeados u ovales en nalgas, muslos, 

hombros, espalda, brazos y mejillas que miden pocos centí­

metros, son cauchosos y dolorosos; pueden confluir 

formando placas y finalmente resuelven de manera 

espontánea. No se requiere ningún tratamiento, a excepción 

del manejo sintomático. 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 

resolución completa de su patología pulmonar y evolución 

favorable de sus lesiones en piel, con persistencia de 

escasas dos lesiones en la región posterior de ambos 

muslos. 
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LINFEDEMA CONGÉNITO 

Perla Furman 

Paciente de 4 años de edad, sexo femenino, fruto de un 

tercer embarazo de madre de 41 años, con controles 

prenatales normales y cesárea electiva. Desde los tres días 

de vida presenta edema en miembros superiores, princi­

palmente del lado derecho, y desde los tres años exacer­

bación del cuadro de predominio vespertino y aparición 

de parestesias en manos. Como antecedente de impor­

tancia, la paciente presentó una celulitis en miembro 

superior derecho a los 2 años de vida que requirió hospita­

lización durante 5 días. 

Al examen físico actual se encuentra una paciente en 

buenas condiciones generales, con edema y aumento del 

tamaño a expensas de tejido blando en miembros supe­

riores y región pectoral, de predominio derecho, sin 

limitación funcional. 

Se hace impresión diagnóstica de un trastorno congénito 

del sistema linfático y se solicitan exámenes diagnósticos: 

ecografía doppler venosa reportada como normal, radio­

grafía de tórax normal y resto de exámenes de laboratorio 

totalmente normales. 

Perla Furman, R/1 Dermatología, Universidad El Bosque, 
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El diagnóstico definitivo es linfedema primario congénito, 

y en conjunto con los servicios de cirugía vascular y fisiatría 

se inicia manejo con compresión elástica externa en miem­

bros superiores, tórax y masaje linfático especializado. 

La evolución clínica ha sido satisfactoria, en el plazo de 6 

meses de uso continuado de la terapia, la enfermedad se 

ha estabilizado e incluso ha habido mejoría clínica signifi­

cativa. 

El linfedema congénito aparece como una anormalidad 

intrínseca del sistema linfático, presente al nacimiento o 

durante el primer año 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 anomalías linfáticas internas como linfangiomas, 

enteropatías perdedoras de proteínas y otras complica­

ciones relacionadas con el quilo. La linfangiografía usual­

mente muestra vasos linfáticos dilatados, hiperplásicos e 

incompetentes. Siempre es importante descartar alguna 

malformación vascular asociada; en esta paciente no se 

encontró ninguna, descartando un Klippel-Trenauny. 

Los síndromes genéticos como el Turner o el Noonan 

pueden estar asociados con un linfedema congénito, por 

eso, siempre deben descartarse. Nuestra paciente recibió 

valoración por el servicio de genética, descartando con un 

examen clínico minucioso y un cariotipo algún síndrome 

asociado con su patología. La incompetencia valvular de 

los vasos linfáticos puede dar origen a reflujo de linfa y 

quilo, produciendo vesículas en la piel. 

El linfedema es esencialmente irreversible e incurable, pero 

es muy importante dejar en claro que no es una condición 

fatal y enseñar 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 compresión externa con 

un programa de ejercicios complementarios y masaje 

linfático especializado. La cirugía está destinada a aquellos 

pacientes con un linfedema de tamaño considerable que 

interfiere con la movilidad de la extremidad. La prevención 

de las infecciones, particularmente la linfangitis y la celulitis, 

es crucial para la prevención del linfedema. Son importantes 
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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 mejoría clínica. 
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LUPUS CHILBLAIN 

Joaquín Campo Castro 

Beatriz Torres 

René Rodríguez 

Adriana Marín 

Paciente de 17 años, de sexo masculino, que presenta 
lesiones tipo máculas de un año de evolución, eritemato­
violáceas, necróticas y pruriginosas en los pabellones 
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auriculares, punta nasal y porción distal de los dedos de 
las manos. Se observa fenómeno de Raynaud en manos 
y livedo reticularis en ambas piernas. Sin antecedentes 
de importancia. 

Se hace una impresión diagnóstica de lupus eritematoso 
Chilblain vs. eritema pernio. 

Se solicita biopsia de piel y laboratorios clínicos. En la 
biopsia de piel de pabellón auricular y punta nasal se 
observa una epidermis atrófica, tapones córneos foliculares, 
cambio vascular de la basal y engrosamiento de la mem­
brana basal. En la dermis superficial y profunda se encon­
tró un infiltrado linfocitario. 

Diagnóstico: 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 
hemático normal. 

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

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

Se realiza control al mes de tratamiento, encontrándose 
mejoría de las lesiones dada por ausencia de áreas necró­
ticas y de máculas violáceas, con persistencia de eritema 
leve. 

El Chilblain es una patología inflamatoria cutánea que 
ocurre principalmente en períodos de humedad y frío. 
Puede ser de origen idiopático (Chilblain idiopático) o 
estar relacionado con el lupus eritematoso (lupus 
Chilblain). 

El lupus 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, púrpura hipergammaglo­
bulinémica y leucemia mielomonocítica. 
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Cerca del 6% de los pacientes con lupus eritematoso 
discoide desarrollan Chilblain, afectando principalmente 
mujeres. Consiste en lesiones inflamatorias, eritematosas, 
purpúricas, necróticas, únicas o múltiples, asociadas 
ocasionalmente con prurito, ardor o dolor afectando nariz, 
orejas, áreas acrales, talón, rodillas y tobillos. 

Usualmente las lesiones ocurren algunos años antes de 
las manifestaciones de lupus discoide. Éstas 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 histología e imnunohistología 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 diagnóstico 
diferencial. 

Para el lupus Chilblain se recomienda manejo profilác­
tico con ropa adecuada para un mantenimiento ade­
cuado de la temperatura, reposo, corticoides tópicos y 
antimaláricos como la cloroquina. Algunos sugieren el 
uso de vasodilatadores como los anticálcicos y el uso 
de protector solar. 
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MELANOSIS POR FRICCIÓN 

Blanca Lilia Lesmes R. 

Se presenta el caso de un hombre de 39 años, quien 

presentaba placas extensas eritemato-pigmentadas en 

región escapular bilateral, y lesiones similares en parte 

inferior de tórax anterior y abdomen, de 3 años de evolución, 

producidas por el uso de estropajo y cepillo para limpiar 

su piel. 

El diagnóstico clínico es el de melanosis por fricción. Se 

discute su posible relación con la amiloidosis macular. 

La patología muestra epidermis que presenta pigmentación 

de la capa basal sin vacuolización, dermis superficial con 

ligero infiltrado linfocitario perivascular con melanófagos. 

No se observa amiloide ni esclerosis en dermis, tampoco 

enfermedad activa para establecer diagnóstico específico. 

Rojo Congo Negativo. Diagnóstico: alteración pigmentaria 

postinflamatoria. 

El tratamiento consiste en suspender el uso de estropajo y 

cepillo y desonida crema al 0.1 % tópica 3 veces/día/1 O días. 

El eritema desapareció y la pigmentación paulatinamente 

disminuyó obteniéndose mejoría; cuatro años después per­

manece sin lesiones. 

Es importante que las siguientes condiciones se cumplan 

para la amiloidosis macular y por fricción: una región ósea, 

un trauma adecuado por fricción y un dispositivo particular 

para frotar. La piel sobre la región del hueso está entre 

una fuerza de fricción activa y una superficie rígida. "En 

efecto, nunca ha sido observada sobre el abdomen donde 

no hay plano óseo debajo". 

En este caso no hay depósitos de amiloide, el rojo Congo 

fue negativo (no se hizo microscopía electrónica). El 

paciente sí presentaba lesiones abdominales, aunque no 

hay plano óseo debajo. La aplicación repetida de un 

estímulo mecánico moderado por un largo tiempo puede 

producir pigmentación y eritema. Al suspender el trauma 

físico, la pigmentación de la piel desapareció. Los autores 

consultados no hablan de la evolución de sus pacientes al 

suspender el trauma. 
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REACCIÓN MEDICAMENTOSA A RIFAMPICINA 
TÓPICA 

Blanca Lilia Lesmes R. 

Se describe el caso de un hombre de 43 años de edad, 
quien presentó lesiones ampollosas en pies y manos y 
lesiones pápulo-vesiculosas en abdomen, después de 
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aplicarse rifampicina (R) tópica en una pequeña herida de 

pierna derecha. Se comenta sobre las reacciones cutáneas 

a drogas, aspectos inmunológicos y la implicación de los 

linfocitos T en su patogénesis. 

Probablemente muchos fármacos pueden producir 

erupciones cutáneas, algunos las producen con más 

frecuencia, por ejemplo los antibióticos son frecuentes 

productores de erupciones cutáneas. Las reacciones 

alérgicas a la R no son comunes, pero varios reportes han 

descrito reacción anafiláctica, urticaria o dermatitis de 

contacto después de aplicación tópica de R. 

El estudio histopatológico reporta una ampolla intraepidér­

mica subcórnea con fibrina y células polimorfonucleares 

predominantemente eosinófilos. Dermis superficial y me­

dia muestra infiltrado inflamatorio intersticial y perivascular 

con eosinófilos. No se observan células acantolíticas 

disqueratóticas. lnmunofluorescencia muestra fibrinógeno 

dentro de la ampolla intraepidérmica (+). En la membrana 

basal hay fijación de anti C3(+) e lg M segmentaria (+). Es 

negativa para lgG, lgA, C1 q y C4. 

El patrón débil, lineal, interrumpido y granular de lgM en la 

unión dermoepidérmica ha sido reportado en piel expuesta 

al sol, en adultos normales y en un grupo heterogéneo de 

enfermedades. Su hallazgo puede ser coincidencia! y no 

de significado diagnóstico. 

Se formula prednisona, 30 mg día por corto tiempo, con 

desaparición rápida del cuadro clínico. 

Las reacciones medicamentosas son frecuentes, los 

fármacos pueden ser consumidos unas semanas previas 

a la erupción, a veces el medicamento se ha suspendido 

días antes de la erupción. El problema es identificar el 

agente causal en un paciente que ha recibido muchos 

medicamentos. Los hallazgos clínicos son inespecíficos, 

con una amplia variedad de diferencias en la morfología y 

la distribución como el exantema máculo-papular que es 

el tipo más frecuente de reacción medicamentosa, seme­

jando a los exantemas inducidos por infecciones víricas o 

bacterianas. Otras son específicas y fáciles de diagnosticar 

como la erupción fija a drogas. Otras: urticaria, eritema 

multiforme, S. Steven Jonson, D. exfoliativa, vasculitis 

leucocitoclástica, eritema acral, necrólisis epidérmica tóxica 
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(NET), erupción liquenoide, fotoalérgica, púrpura 

trombocitopénica, pustulosis exantematosa aguda gene­

ralizada, etc. 

Los fármacos que con más frecuencia producen estas 

reacciones son: antimicrobianos (amoxicilina, trimetropin­

sulfametoxazole, cloxacilina, etc.); antipiréticos, antinflama­

torios no esteroideos; drogas que actúan sobre el sistema 

nervioso central: anticonvulsivantes. La lista es extensa 

con muchos más fármacos implicados. 

La identificación de la droga ofensora puede basarse en: 

1) suspender la droga obteniendo la involución de las

lesiones, el problema es cuando el paciente toma varias

drogas; 2) el test de provocación oral (reexposición a la

droga), pero puede causar un cuadro más severo, lo que

es muy peligroso para el paciente y podría tener

implicaciones médico-legales. Podría ser usada en formas

benignas de reacción a drogas; 3) prueba de parche usada

en algunas: erupciones fijas, eczematosas y algunas

máculo-papulares; 4) test de radioalergosorbente y los

otros ya nombrados antes, relacionados con la actividad

de las células T. 

El objetivo final al tratar las reacciones adversas a fármacos 

es prevenir la recidiva, con la identificación de la droga 

ofensora, que se dificulta cuando el paciente recibe varios 

medicamentos. 
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2. 
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MICOSIS FUNGOIDE FOLICULAR 

Clara Yvonne Soto Abi-Saab 

Felipe Jaramillo Ayerbe 

La micosis fungoide es la forma de linfoma cutáneo de 

células T más común. Es considerada un linfoma indolente 

no Hodgkin CD4+, que afecta primariamente la piel de 

manera ampliamente variable con máculas, placas y 

tumores. Aparte de la forma clásica, se han reportado vario­

s subtipos clínicos e histológicos que incluyen las formas 

hipopigmentada, vesicular, pustular, granulomatosa, ampo­

llosa, hiperqueratótica, palmoplantar, entre otras. Reciente­

mente un nuevo tipo ha sido descrito: micosis fungoide 

folicular. 

P resentamos el caso de un paciente de 66 años de edad, 

quien consultó por un cuadro clínico de 3 años de evolución 

consistente en la aparición de lesiones cutáneas, ocasional­

mente pruriginosas, en cara, tronco y miembros superiores 

que progresivamente aumentaron en número y tamaño. 

Al examen físico se encontró comprometido el 60% del 

tegumento cutáneo por algunas nodulaciones confluentes 

y lobuladas, con contenido amarillento y superficie telan­

giectásica; además, placas eritematosas y descamativas. 

No se evidenciaron adenopatías. El estudio histopatológico 

mostraba hiperplasia epidérmica irregular y una infiltración 
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dérmica densa y difusa de linfocitos atípicos sin epidermo­

tropismo y asociados con histiocitos, plasmocitos y una 

gran cantidad de polimorfonucleares eosinófilos; el epitelio 

folicular exhibía espongiosis y en algunas áreas depósitos 

gránulofibrilares basofílicos, así mismo, númerosas células 

nomonucleares pleomórficas e hipercromáticas entre el 

epitelio folicular y muy abundantes a nivel del lumen. Se 

diagnosticó micosis fungoide folicular con mucinosis 

folicular asociada. Los exámenes paraclínicos descartaron 

compromiso sistémico y se inició monoquimioterapia con 

ciclofosfamida 100 mg/día. 

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 localización 

preferente en cara y cuello, compromiso marcado de 

folículos pilosos con pápulas, pústulas o tumores de con­

tenido queratinoso. Histológicamente hay infiltrados 

mononucleares densos asociados con plasmocitos y eosi­

nófilos con marcado folículotropismo, cambios foliculares 

y escaso epidermotropismo. Característicamente su res­

puesta al tratamiento, progresión extracutánea y sobrevida 

son de peor pronóstico en esta forma que en la clásica. 

1. 

2. 

BIBLIOGRAFÍA 

Sangüeza OP. Mycosis Fungoides. New insights into 

an old problem. Arch Dermatol 2002; 138:244-246. 

Van Doorn R, Scheffer E, Wyllemze R. Follicular 

mycosis fungoides: a distinct disease with or without 

associated follicular mucinosis. A clinicopathologic 

and follow-up study of 51 patients. Arch Dermatol 

2002; 138:191-198. 

Clara Yvonne Soto Abi-Saab, Dermatología Universidad 

de Caldas. 
Felipe Jaramillo Ayerbe, Jefe Depto. Dermatología 

Universidad de Caldas. 

Correspondencia: Clara Yvonne Soto Abi-Saab, Dermatología 
Universidad de Caldas, Manizales, Colombia. 



Revista Asociación Colombiana de Dermatología & Cirugía Dermatológica 

Minicasos 

NEVUS LIPOMATOSO CUTÁNEO SUPERFICIAL 

Ana María Aristizábal Dávila 

Paciente de sexo femenino, de 28 años de edad, con lesión 

en el glúteo izquierdo papilomatosa, irregular, húmeda, que 

se presentó desde el nacimiento, aumentando de tamaño 

con el embarazo hasta hacerse gigante. 

Al examen físico 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 fácilmente. 

En la radiografía se aprecia una gran masa de tejidos 

blandos que mide en su diámetro mayor más de 30 cm y 
transversal entre 25 y 30 cm, se extiende desde la cresta 

ilíaca anterosuperior hasta el extremo proximal del muslo 

izquierdo, hay zonas de tipo nodular de mayor densidad 

con otras de menor densidad. No se demostró compromiso 

óseo ilíaco, el fémur ni la articulación coxofemoral. En la 

histología se observan células grasas maduras en la dermis, 

algunas zonas con dilatación capilar con el colágeno menos 

compacto. 

El nevus lipomatoso cutáneo 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 ectópicas localizadas 

en la dermis papilar o reticular; puede presentar anomalías 

asociadas del tejido conectivo, los vasos y los apéndices 

de la piel. Generalmente se presenta desde el nacimiento, 

no tiene predilección por algún sexo, ni tendencia a here­

darse y los pacientes suelen tener buena salud 

Dos formas clínicas han sido identificadas: la forma múltiple 

o tipo clásico, caracterizada por múltiples pápulas, nódulos

o placas color piel, asintomáticas. Usualmente se desa­

rrollan después del nacimiento o durante las primeras dos

décadas de la vida. Se localizan principalmente en los

glúteos, la región lumbar, la cadera y los muslos, rara vez

cruzan la línea media, unos presentan hipertricosis y otros

lesiones semejantes a comedones en su superficie. Pueden 

continuar creciendo toda la vida.
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La forma solitaria se caracteriza por ser una pápula o nódulo 

sésil en forma de domo que se desarrolla en la vida adulta, 

generalmente después de los 20 años. No tiene localización 

preferencial; se ha descrito como una forma frustra del 

tipo múltiple. 

La histología muestra células grasas maduras entre el 

colágeno dérmico, algunas con disposición perivascular. 

La dermis es remplazada por tejido graso ectópico entre 

el 10-50%, la epidermis puede ser normal o hiperquera­

tótica, el colágeno es menos compacto que el de la piel 

normal. La coloración 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 sebáceos. 

Se han encontrado asociaciones importantes con manchas 

café con leche y con el síndrome del bebé Michelín. Este 

fue descrito en 1969, en un bebé con pliegues gene­

ralizados y nevus lipomatoso en la base. Histológicamente 

se vieron lóbulos de grasa que se extendían a la epidermis 

como los hallazgos del nevus lipomatoso superficial. Por 

esta razón, varios autores han comparado este síndrome 

con el nevus lipomatoso. 

El tratamiento del nevus lipomatoso es necesario sólo por 

razones cosméticas. La excisión simple no ha mostrado 

recurrencias y la cirugía ha sido exitosa. 
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PENFIGOIDE CICATRIZAL ASOCIADO CON 
SÍNDROME DE STEVENS-JOHNSON 

Clara Yvonne Soto Abi-Saab 

Germán Santacoloma Osorio 

Presentamos el caso clínico de una mujer de 31 años de 

edad, quien después de sufrir un síndrome de Stevens­

Johnson ,secundario a piremetamina, desarrolló un 
penfigoide cicatriza! con compromiso de conjuntivas y 

mucosa oral, es manejada exitosamente con dapsona. 

El penfigoide cicatriza! (PC) o penfigoide benigno de las 
mucosas es una enfermedad ampollosa crónica y 

recurrente que afecta las membranas mucosas y áreas 

reducidas de piel, la cual deja cicatrización permanente, 

principalmente en la conjuntiva. 

Se considera como una enfermedad autoinmune, en la que 

autoanticuerpos tipo lgG (isotipos lg1 e lg4) y con menor 

frecuencia lgA, reaccionan contra proteínas asociadas con 

los hemidesmosomas (PB180, PB230, laminina 5 -
subunidad alfa-). 

Clínicamente se caracteriza por la presencia de ampollas 

recurrentes en las mucosas ocular, nasal, oral, faríngea, 

esofágica, génitoanal y piel perioroficial. El compromiso 
ocular inicia como una conjuntivitis simple, con posterior 

formación de simblefaron, sinequias conjuntivo-palpebrales 

y daño conjuntiva!. 

El tratamiento del PC es difícil, se han utilizado esteroides 

tópicos, infiltraciones subconjuntivales con esteroides, 

azatioprina, ciclofosfamida, dapsona, sulfapirimidina, 

tetraciclinas, ciclosporina. 

El examen histológico muestra ampollamiento subepidér­

mico y un infiltrado linfohistiocítico en dermis, con escasos 
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eosinófilos. La inmunofluorescencia directa muestra 

depósitos lineares en la membrana basal de lgG, C3 y con 

menor frecuencia de lgA e lgM. 

El Síndrome de Stevens Johnson (SSJ) es una dermatosis 

inflamatoria, sistémica, reactiva, aguda, con manifestacio­

nes mucocutáneas importantes y potencialmente mortal. 

La mayoría de los casos son debidos a medicamentos, 
ocasionalmente a infección 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 

acumulación de metabolitos reactivos, los cuales actúan 

como haptenos adhiriéndose a las proteínas o células 

epidérmicas, con la inducción de una respuesta inmuno­

lógica. El segundo considera una reacción citotóxica 

mediada por células, dirigida contra la epidermis. 

Es característico el compromiso sistémico, con manifesta­

ciones iniciales inespecíficas como fiebre alta, tos, 

odinofagia, fotofobia, artralgias, vómito y diarrea, las cuales 

son seguidas en 1-3 días por erosión de dos o más 

membranas mucosas y por lesiones cutáneas disemi­

nadas, consistentes en vesículas sobre máculas o placas 

eritematosas o purpúricas. Se pueden presentar ampollas. 

Otros sistemas que pueden estar afectados son el respi­

ratorio, gastrointestinal y renal. 

El aspecto más importante en el tratamiento es retirar inme­

diatamente el posible medicamento responsable. Las 

medidas iniciales incluyen reemplazo de líquidos, alivio 
sintomático del prurito y dolor, y el manejo local de las 

lesiones mucocutáneas. En un intento por suprimir la 

progresión de la enfermedad se han utilizado esteroides 

sistémicos, inmunoglobulinas, plasmaféresis, ciclofosfa­

mida, ciclosporina, acetilcisteína y talidomida. El SSJ puede 

tener una mortalidad del 5% al 15%, generalmente 

relacionada con septicemia o falla renal. 
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La asociación de SSJ y PC es muy rara. En la literatura 

revisada solamente encontramos el reporte de 5 casos 

clínicos de PC ocular como secuela de SSJ. 
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PIODERMA GANGRENOSO CON COMPROMISO 

GENITAL 

María Cristina Bohórquez Cubillos 

Héctor José Castellanos Lorduy 
Luis Fernando Palma Escobar 

El pioderma gangrenoso es una entidad autoinmune, 

caracterizada por úlceras de difícil manejo que compro­

meten clásicamente los miembros inferiores; clínicamente 

se presentan con un borde violáceo, bien definido (en 

sacabocado) y de aspecto cribiforme. El compromiso de 

los genitales masculinos es extremadamente raro. 

Las características histopatológicas no son específicas. Se 

evidencia infiltración neutrofílica masiva, hemorragia y 

necrosis epidérmica. Puede encontrarse infiltración de los 

vasos de mediano calibre, pero la vasculitis severa debe 

hacer pensar en una vasculopatía primaria como causante 

de las úlceras. La utilidad de la histopatología se basa en 

la posibilidad de descartar otras entidades. 

�1102 

Presentamos el caso de un paciente de 72 años que 

consulta por un cuadro de 6 meses de evolución de dos 

úlceras (una en muslo izquierdo y otra en pierna derecha) 

manejadas por tiempo prolongado con múltiples antibió­

ticos sin evidenciar respuesta adecuada. Las característi­

cas clínicas eran compatibles con pioderma gangrenoso. 

Además, presentaba una úlcera con bordes bien definidos 

y fondo limpio localizada en glande. 

Al momento del examen clínico se evidenciaban deformi­

dades en manos sugestivas de artritis reumatoidea que 

no habían sido estudiadas hasta ese momento. Histopato­

lógicamente se evidenciaba un infiltrado neutrofílico en 

dermis, necrosis de la epidermis. No había presencia de 

vasculitis. 

Con la impresión diagnóstica de pioderma gangrenoso se 

inició manejo con prednisona a dosis de 1 mg/k, con res­

puesta adecuada de las úlceras de miembros inferiores y 

de glande. 
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PSEUDOXANTOMA ELÁSTICO 

Magda Reyes Oróstegui 

Hombre de 47 años con cuadro de 2 años de evolución 

consistente en la aparición de pápulas amarillas, prurigi­

nosas en cuello, sin tratamiento previo. Antecedentes 

negativos. 

Al examen físico se observa un paciente normotenso, quien 

al fondo de ojo presenta en retina estrías angioides 

bilaterales y simétricas. En piel extensas placas reticuladas 

elevadas de color amarillo en región anterior y lateral de 

cuello, en menor proporción en axilas. 

Se toma biopsia que informa en la dermis profunda conglo­

merados festonados de fibras elásticas mezcladas con 

fibras de colágeno, lo que confirma el diagnóstico de 

pseudoxantoma elástico. 

El pseudoxantoma elástico es un desorden heredado, de 

etiología autosómica dominante o recesiva, la edad de 

comienzo es antes de los 30 años. El defecto básico no es 

conocido, pero se ha encontrado alteración de los glucosa­

minoglicanos y proteoglicanos asociado con un defecto 

en el gen de la elastina. El síndrome completo consiste 

en: lesiones en piel, cambios en la retina (estrías angioides) 

y compromiso cardiovascular. 

Los cambios característicos en la piel son pequeñas 

pápulas amarrillas, distribuidas en patrón linear o reticular, 

que confluyen formando placas, la piel es suave, laxa, 

brillante y arrugada . Los sitios de predilección son el cuello, 

la parte baja de las clavículas, las axilas, el abdomen, la 

ingle, el periné y las piernas. Puede ocurrir pigmentación 

reticulada del abdomen y numerosas lesiones acneiformes, 

como también cambios similares en el paladar blando, la­

bios, vagina y recto. 
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El compromiso puede generalizarse sobre todo en los vasos 

sanguíneos largos, el mesenterio y las arterias viscerales. 

La calcificación de la lámina elástica interna causa oclusión 

vascular, llevando al paciente a presentar 1AM, ACV, HTA, 

angina, hemorragia intestinal masiva, entre otros. 

Entre los cambios oculares se observan estrías angioides 

de la retina, hemorragia, coroiditis y ceguera. 

El objetivo en la presentación de este caso es resaltar el 

papel fundamental del dermatólogo en el reconocimiento 

temprano de lesiones cutáneas de enfermedades sisté­

micas, y de esta forma contribuir a la prevención de ciertas 

complicaciones causadas por las mismas. 
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SÍNDROME DE HAY-WELLS 

Claudia Marce/a Rojas 

Héctor José Castellanos Lourdy 

Gerzaín Rodríguez Toro 

El síndrome de Hay-Wells o síndrome 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 síndrome. El 

modo de herencia parece ser autosómico dominante, con 

una expresión clínica variable. El defecto básico es 

desconocido, pero estudios recientes sugieren la mutación 

en el gen p63. 

Presentamos el caso de un niño 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, úlceras corneales a repetición, engrosa­

miento de ángulo externo de párpados, pestañas ausentes 

y cejas escasas, hipoplasia de la columnela, pabellón auri­

cular de implantación normal, hipoplasia del lóbulo, 

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 histopatología demostró ampollas subepidérmicas 

sugestivas de epidermólisis ampollosa. El cuadro clínico 

completo sugiere el Síndrome de Hay-Wells, en este caso 

particular asociado con epidermólisis ampollosa congénita 
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pendiente de su caracterización, asociación hasta ahora 

no encontrada en la literatura revisada. 
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SÍNDROME DE GOLTZ 

Angélica María Domínguez 

Fernando Suárez O. 

Paciente femenino de 3 meses de edad, producto del 

primer embarazo, controlado, cursó con amenaza de aborto 

en el primer trimestre y se le realizó cesárea a la semana 

36 de gestación. Al nacimiento presenta blefarofimosis 

izquierda, sindactilia cutánea y ósea del 3er. y 4º. dedo de 

la mano derecha, hipoplasia ungueal de la mano izquierda, 

polisindactilia del pie izquierdo y polibraquidactilia del pie 

derecho. 

Angélica María Domínguez. Residente de Dermatología. 
Universidad El Bosque, Bogotá D. C.

Fernando Suarez O. Médico Genetista. Hospital San 

Ignacio, Servicio de Dermatología, Hospital Simón Bolívar. 



Minicasos 

En piel se evidencian lesiones papilomatosas en mucosa 

labial y piel del mentón, atrofia cutánea en región perior­

bitaria, malar y perioral. Atrofia cutánea axilar bilateral, con 

bordes hiperpigmentados, extendiéndose hacia la cara 

interna de los muslos, además de múltiples placas atróficas 

distribuidas en toda la superficie cutánea. Herniación de 

la grasa a través de las lesiones cutáneas. 

El examen histopatológico confirma el diagnóstico de 

síndrome de Goltz o hipoplasia dérmica focal. 

El síndrome 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 características son la atrofia e hiperpigmentación 

lineal de la piel, herniación de la grasa subcutánea, a través 

de los defectos dérmicos y múltiples papilomas en las 

membranas mucosas o en la piel. 

Adicionalmente presentan anomalías en las extremida­

des, como sindactilia, polidactilia, alteraciones óseas 

como bifurcación de las costillas, espina bífida y cifoes­

clerosis. El retardo mental se presenta en la mayoría de 

los pacientes. 

Se desconoce la causa de este síndrome, encontrándose 

como única alteración cromosómica hasta el momento la 

deleción distal del brazo corto del cromosoma X. 
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SÍNDROME DE HIPERSENSIBILIDAD A 
ANTICONVULSIVANTES SECUNDARIO A 
ÁCIDO VALPRÓICO 

María Cristina Bohórque z Cubillos 
Michel Faizal Gea-Gea 
Luis Ferna ndo Palma Escobar 

El síndrome de hipersensibilidad a medicamentos es una 

reacción severa caracterizada por: exantema morbiliforme, 

dermatitis exfoliativa, fiebre, linfadenopatías, eosinofilia, 

linfocitosis atípica, compromiso visceral, hepatitis, nefritis, 

neumonitis, miocarditis y pericarditis, entre otras altera­

ciones. 

Los medicamentos inculpados inicialmente fueron los 

anticonvulsivantes de constitución aromática, pero actual­

mente también han sido reconocidos otros como la 
dapsona, alopurinol, minociclina y sulfametoxazol. El 

mecanismo patogénico está relacionado con los 

mecanismos de detoxificación de algunos medicamentos, 

susceptibilidad genética, mediación inmunológica y 

posiblemente infecciones virales. El pronóstico depende 

del compromiso orgánico, principalmente del desarrollo de 

falla hepática aguda. 

Reconociendo la similitud con el síndrome hipereosinofílico 

idiopático, está indicado el tratamiento con córticoeste­

roides sistémicos, especialmente si este compromiso 

amenaza la vida. 
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El término "síndrome de hipersensibilidad" es ambiguo, 

designando cualquier reacción a medicamentos mediada 

inmunológicamente, por ejemplo: exantemas, eritrodermia, 

lupus eritematoso sistémico inducido por medicamentos, 

síndrome de Stevens Johnson o necrólisis epidérmica tóxica. 

El término que actualmente se propone y que representa 

una información precisa y clínicamente relevante es el 

acrónimo DRESS (Drug Rash or Reaction with Eosinophilia 

and Systemic Symptoms) Reacción a medicamentos con 

compromiso sistémico y eosinofilia. 

En el caso de los anticonvulsivantes, se involucran princi­

palmente los de estructura aromática como la carbama­

zepina y el fenobarbital, siendo la alternativa terapéutica 

en estos casos el ácido valpróico. 

Presentamos el caso de una mujer que desarrolló un 

síndrome de hipersensibilidad a anticonvulsivantes secun­

dario al ácido valpróico, caracterizado por: fiebre, eritroder­

mia, linfadenopatía, alteraciones neurológicas, hematoló­

gicas y hepáticas con un patrón histológico cutáneo 

liquenoide. La paciente presentó respuesta adecuada a la 

suspensión del medicamento y a la terapia sistémica con 

córticoesteroides. 
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SÍNDROME DE SCHIMMELPENNING 

María Adelaida Echeverri 

Paciente de 40 días de nacido, sexo masculino, que desde 

el nacimiento presenta pápulas confluentes formando 

placas amarillas, lineales o circulares de superficie lisa que 

comprometen la mejilla izquierda, dorso de nariz y región 

preauricular; en párpado superior izquierdo presenta nódulo 

de las mismas características de 0.5 x 0.5 cm, por encima 

del cual surgen folículos pilosos. Sin antecedentes perso­

nales ni familiares de importancia. 

El paciente a los cuarenta días de nacido presenta una 

convulsión tónico-clónica generalizada, por lo que fue hos­

pitalizado. Se le realiza TAC de cráneo que reporta: quiste 

aracnoideo temporal izquierdo y RM de ojo izquierdo que 

muestra lesión calcificada en la inserción del recto interno. 

Ecografía de órbita reporta quiste dermoide bilateral. En 

la histología se observó un aumento en el número de 

glándulas sebáceas en la dermis, hallazgos compatibles 

con nevus sebáceo de Jadassohn. 

El síndrome de Schimmelpenning se caracteriza por 

presentar: nevus sebáceo, anormalidades cerebrales, 

oculares y/o músculo-esqueléticas. También llamado 

síndrome de Feuserstein y Mims o Solomon, síndrome de 

nevus sebáceo lineal, síndrome de nevus organoide. 

Se presenta en forma esporádica, 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 extracutáneas, 10% tres y 5% más de cinco. 

Su forma de transmisión fue descrita por Happle en 1986, 

como una mutación letal autosómica que sobrevive el 

mosaicismo, en la embriogénesis temprana de células 

ectodérmicas, siendo éste no heredable. 
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Sus manifestaciones clínicas son: 

- Cambios mucocutáneos: nevus sebáceo que compro­

mete principalmente cara y cuero cabelludo, presenta

poca diferenciación organoide antes de la pubertad y

puede degenerarse en el 5% de los casos a carcinoma

basocelular y en el 15% de los casos a siringocistoade­

noma papilífero.

- Anormalidades neurológicas: retardo mental, convulsio­

nes (50%), at'rofia cortical, ceguera cortical, encefalo­

cele, hemiparesias, hidrocefalia, etc.

Anormalidades oculares: cataratas, colobomas, glán­

dulas lacrimales ectópicas, micro o macroftalmia,

nistagmus, hipoplasia del nervio óptico, entre otros.

- Anormalidades esqueléticas: quistes óseos, hiperplasia

o hipertrofia de hueso, condroblastomas, espina bífida,

sindactilia, polidactilia, raquitismo por resistencia a la 

vitamina D (nevus produce factor fosfatúrico).
- Otras anormalidades reportadas son: teratomas, atresia

anal, estenosis pilórica, pubertad precoz, criptorquidia,

aneurismas y coartación de aorta, entre otras.

El tratamiento se realiza con programas multidisciplinarios 

regulares de seguimiento. 

Se debe realizar biopsia, EEG, TAC, RM y Rx de huesos. 

En conclusión, por los hallazgos de nevus sebáceo con 

alteraciones neurológicas y oculares se realiza el diagnós­

tico de síndrome de Schimmelpenning. 

BIBLIOGRAFÍA 

1. Happle R. Epidermal nevus syndromes. J Am Acad

Dermatol 1991; 25:550-555.

2. Happle R. How many epidermal nevus syndromes

exist? A clinicogenetic classification. Seminars in

Dermatology 1995; 14:111-121.

3. Happle R. Mosaicism in human skin. Arch Dermatol

1993; 129: 1460-1468.

4. Hamm H. Cutaneal mosaicism of lethal mutations.

Am J Med Genet 1999; 85:342-345.

5. Stosiek N, Ulmer R, Von den Driesch P, et al. Chro­

mosomal mosaicism in two patients with epidermal

verrucous nevus. Demonstration of chromosomal

breakpoint. J Am Acad Dermatol 1994; 3:622-625.

<t>1101 

6. 

7. 

Volumen 1 O, Número 3, Octubre 2002 

Ho Vincent CY. Benign epithelial tumors En: 

Fitzpatrick T. Dermatology in General Medicine 

McGraw-Hill, New York 1999: 881-882.

Tay YK, Weston WL, Ganong CA, et al. Epidermal 

nevus syndrome. Association with central precocious 

puberty and woolly hair nevus. J Am Acad Dermatol 

1996; 35:839-842.

USO DE INMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA 
PARA EL MANEJO DE NECRÓLISIS EPIDÉRMICA 
TÓXICA 

Angélica María Domínguez 

Manuel Forero 

Niña de 5 años que ingresa a la unidad de cuidados inten­

sivos del Hospital de la Misericordia por un cuadro agudo 

consistente en la aparición de ampollas flácidas en la cara, 

tronco, parte distal de las extremidades, mucosa orofa­

ríngea, oftálmica y genital, que compromete >40% de su 

superficie corporal; el signo de Nicolsky es francamente 

positivo, acompañado de un intenso dolor cutáneo. Como 

antecedentes presenta un cuadro gripal leve de 15 días 

de evolución. No se evidencia ninguna alteración de 

importancia en los exámenes paraclínicos realizados. 

Se diagnostica una necrólisis epidérmica tóxica de posi­

ble etiología viral, y desde el primer día del ingreso se ma­

neja con lglV a una dosis de 500 mg/kg/4 días. No se 

evidencia ningún efecto secundario y presenta un impor­

tante bloqueo en la progresión de la enfermedad, sin la 

aparición de nuevas lesiones. La evolución es satisfactoria 

y 1 O días después de iniciado el cuadro la paciente muestra 

signos de reepitelización de las áreas denudadas y 5 días 

más tarde es dada de alta. 
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La necrólisis epidérmica tóxica (NET), también conocida 

como síndrome de Lyell, es una rara y grave patología 

cutánea, 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 

atención para la insuficiencia cutánea aguda. 

En la etiopatogenia de esta entidad se han involucrado 

diversas condiciones, pero la que con más frecuencia se 

ha visto implicada es la reacción adversa a medicamentos, 

entre los que se encuentran antibióticos como las sulfas, 

anticonvulsivantes y AINES, entre otros; también existe 

una clara asociación con agentes infecciosos como el 

Mycoplasma pneumoniae y algunos virus; en otras oportu­

nidades no se ha podido establecer una relación clara con 

algún desencadenante, denominándose NET idiopática. 

La patogenia de la NET es desconocida; las investigaciones 

se dirigen en dos direcciones: 1) la mayoría de los pacientes 

con NET presentan alteraciones en el metabolismo de 

algunos fármacos desencadenantes de este proceso, con 

una alteración en su detoxificación, y 2) existen meca­

nismos de necrosis de los queratinocitos mediados por 

citotoxicidad. 

La apoptosis o muerte celular programada es un proceso 

activo y fisiológico 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 frío, 

virus, radiación ultravioleta o los fármacos 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 molécula ligante 

para Fas o Fas ligando (Fas L) en pequeñas cantidades, 

que no tienen capacidad lítica en estado de reposo. La 

activación de la célula que expresa Fas L, con su posterior 

unión al receptor Fas de otra, lleva a la célula a apoptosis 

inducida por activación. 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 múltiples estudios se han publicado los óptimos resul­

tados obtenidos al tratar estos pacientes con inmunoglo­

bulina humana intravenosa (lglV), la cual es un concentrado 

de anticuerpos, citoquinas y factores inmunomoduladores. 

El 95% está compuesto por las cuatro subunidades de lgG 

(1-4) y posee cantidades trazas de lgA e lgM; también se 

pueden detectar INF y y FNT alfa. 

Se han propuesto diversos mecanismos eje acción para la 

lglV que incluyen: 

- Bloqueo funcional de los receptores Fe.

Eliminación de complejos inmunes circulantes.

Supresión idiopática de autoanticuerpos.

Inhibición del daño mediado por el complemento.

Neutralización de microorganismos o sus toxinas

Neutralización de superantígenos.

Efectos de modulación en la producción y liberación de

antagonistas de citoquinas.

Disminución de la 111, FNT alfa. 114, 116 y aumento de la

111 ra, 111 O y TGF beta.

Regulación de los efectos de la respuesta inmune

celular.

Recientemente se ha propuesto otro posible mecanismo 

de acción, 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 interacción 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/ 

día durante 4 días, observándose una significativa mejoría 

a las 48 horas de su inicio. 

Las preparaciones de lg usualmente son bien toleradas y 

en general los ete·ctos adversos al tratamiento dependen 

básicamente de su vida media al ser aplicada y éstos son 

autolimitados. 
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XERODERMA PIGMENTOSO. 
T RATAMIENTO MULTIDISCIPLINARIO 

Magda Reyes Oróstegui 

Paciente hombre de 9 años, quien desde los 4 meses de 
edad presenta múltiples máculas hiperpigmentadas dise­
minadas en todo el cuerpo, xerodermia generalizada y 
ectropión bilateral; asociado con esto, conjuntivitis a 
repetición y disminución de la agudeza visual; lesión 
tumoral exofítica en labio inferior y placas eritematocos­
trosas en filtrum de un mes de evolución. 

Antecedentes: consanguinidad paterna, hermana fallece 
a los tres años 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 
anatomopatológico. 

Es valorado por oftalmología quienes encuentran neovas­
cularización de la córnea y queratitis secundaria. 

En conjunto con cirugía plástica se realiza resección de 
lesiones tumorales y peeling químico en cara con solución 
de Jessner y ATA al 30%. 
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El objetivo es la presentación de un caso clínico con sus 
manifestaciones principales y el seguimiento terapéutico 
de las lesiones premalignas y malignas. 
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ERUPCIÓN LIQUENOIDE ACRAL E HIPERPIG­
M ENTACIÓN MUCOCUTÁNEA Y UNGUEAL 
SECUNDARIAS A HIDROXIÚREA 

Sandra Liliana Cortés Vera 
Álvaro Acosta de Hart 
Xavier Rueda 

RESUMEN 

La hidroxiúrea es un antimetabolito oral utilizado en el tra­

tamiento de la leucemia mieloide crónica. Sus efectos 

adversos se presentan con la administración prolongada, 
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son de intensidad leve en la mayoría de los casos y se 
dividen en efectos sistémicos y dermatológicos. Se ha 
descrito una reacción cutánea única a la hidroxiúrea 
consistente en una erupción liquenoide sobre el dorso de 
las manos y los dedos, con atrofia, eritema y descamación 
en las áreas acrales. La hiperpigmentación cutánea difu­
sa se presenta en el 14% de los pacientes, se acentúa en 
las zonas fotoexpuestas y las palmas, y en algunos casos 
puede acompañarse de pigmentación en la lengua, la 
mucosa oral y las uñas, produciendo melanoniquia en 
bandas y difusa. Se describe el caso de un hombre con 
leucemia mieloide crónica en tratamiento con hidroxiúrea, 
quien presenta un cuadro de hiperpigmentación difusa en 
piel y mucosa oral, melanoniquia mixta en manos y pies y 
una erupción liquenoide acral. 
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