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MINICASOS

ENFERMEDAD DE
URBACH- WIETHE O
LIPOIDOPROTEINOSIS

Ricardo Rueda P
Jairo VictoriaCh
Adriana Wagner L

RESUMEN

Se presenta el caso de un nifio de 11 anos de
edad con lesiones clinicas e histopatoldgicas
caracteristicas de lipoidoproteinosis, con

compromiso de piel y 6rganos internos.

Palabras clave: Lipoidoproteinosis, Enfermedad
de Urbach-Wiethe, hialinosis cutis et mucosae.

INTRODUCCION

La lipoidoproteinosis fue descrita en 1929 por

Urbach (Dermatdélogo) y Wiethe
(Otorrinolaringélogo). Esta enfermedad
hereditaria, de etiologia desconocida, se

caracteriza por el depdsito de material hialino en
piel, membranas mucosas y 0organos internos.'
Hasta la fecha hay so6lo un poco mas de 300 casos
reportados en el mundo.

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo masculino, de 11 afios de edad,
procedente de Tulua, producto de un embarazo
normal, hijo de padres no consanguineos y con
antecedentes familiares negativos para
enfermedades de piel o congénitas. Al nacimiento
presentaba una piel de aspecto normal y llanto
ronco. A los 6 meses de edad inicia con
manifestaciones de compromiso respiratorio,
interpretadas como bronconeumonias.
Posteriormente lesiones en piel. Al examen fisico
encontramos papulas y ampollas las cuales al
denudarse forman costras serohematicas,
dejando finalmente cicatrices atroficas de aspecto
varioliforme, con bordes regulares y bien definidos
(FotoNo.1).
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(Foto No. 1).

En los sitios de friccidn lesiones hiperqueratdsicas.
En los parpados papulas color piel dispuestas a
manera de cuentas de rosario en el borde
palpebral, caracteristica "blefarosis moniliforme"
(Foto N° 2).

(Foto No. 2).

Al examen de la cavidad oral labios indurados, con
lesiones verrugosas de superficie plana, la lengua
lefosa al tacto, con disminucién de su movilidad,
dientes aserrados y voz ronca. El examen
neurologico fue normal.

Examenes:Laringoscopia, cuerdas vocales
engrosadas sin nédulos Rx de torax,
bronquiectasias congénitas.

Histopatologia: La microscopia de luz revelo, en
el epitelio mucoso, deposito de material hialino
amorfo, hipocelular, PAS+ que llena y ensancha el
corion superficial, y alrededor de los vasos se
dispone a manera de pielde cebolla(Foto No. 3)
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(Foto No. 3).

COMENTARIO

La enfermedad ha sido reportada predominante en
individuos con ancestro europeo.’ El desorden se
hereda en forma autosdmica recesiva. Esta
genodermatosis puede ser reconocida
instantaneamente debido a la presencia de voz
ronca, incapacidad para protruir la lengua y
engrosamiento de los parpados (clave importante
en el diagndstico), asi como compromiso de
anexos. Las lesiones en piel suelen aparecer
durante los primeros 2 afios de vida. Aunque
puede comprometer todos los érganos internos,
los mas frecuentemente afectados son: el Sistema
Nervioso Central, SNC (caracterizado por
calcificaciones bilaterales en forma de frijol en el
I6bulo temporal)® y el aparato respiratorio (puede
conducir a insuficiencia respiratoria y muerte).

Se debe establecer diagndstico diferencial con
protoporfiria eritropoyética, xantomatosis,
amiloidosis, colesterolosis extracelular, Milium
coloide, mucinosis papulary mixedema.

El diagnostico definitivo se establece por los
hallazgos histopatologicos de material hialino
PAS+, dispuesto alrededor de anexos y vasos
sanguineos.*

No se ha logrado llegar a un tratamiento curativo;
hay reportes anecdodticos de tratamientos
satisfactorios, dificiles de evaluar dado el curso
fluctuante de la enfermedad .

Entre los tratamientos usados se encuentra el
Dimetil-sulfoxido* el laser de didxido de carbono
(para lesiones palpebrales)’ etretinato,
dermoabrasidn, reseccion quirdrgica de las placas
ubicadas en las cuerdas vocales y
anticonvulsivantes (cuando hay compromiso del
SNC).
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SUMMARY

A case of an 11 year-old-boy with clinical and
histopathological lesions characteristic of
lipoidoproteinosis, that compromises skin and
internal organs.

Key words: Lipoidoproteinosis, Urbach-Wiethe
disease, hialinosis cutis et mucosae.
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RESUMEN

Se presentan los casos de tres pacientes que
consultaron por fenémenos vasculiticos de
caracteristicas similares, en quienes se confirmé el
diagnéstico de Fenomeno de Lucio como primera
manifestacion de Enfermedad de Hansen.

Palabras clave: Fenémeno de Lucio
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INTRODUCCION

El fenédmeno de Lucio, que corresponde a una
reaccion leprosa tipo Il, siendo una vasculitis
necrotizante secundaria al depdsito de complejos
inmunes alrededor y en las paredes de los vasos,
se presenta como una complicacion rara en
pacientes con lepra lepromatosa nodular y en un
20 a 25% de los pacientes con lepra lepromatosa
difusay generalizada de Lucioy Latapi.

HISTORIA CLINICA

CasoNo. 1

48 ainos Masculino
Ingreso: octubre 19/97
Defuncion: noviembre 1/97

Al momento de la consulta presentaba diabetes
tipo Il mal controlada de 2 afos de evolucién, y
estaba en tratamiento para Infeccion urinaria
cuando empieza a presentar compromiso del
estado general, fiebre y lesiones en piel que seran
descritas adelante. A pesar del manejo, el paciente
fallece en sepsis.

Caso No. 2

73 anos Femenino
Ingreso: julio 28/98
Egreso: agosto 15/98

Paciente con ICC y EPOC descompensados,
quien presenta dolor subito, cianosis y frialdad en
pié derechoy lesiones isquémicas en piel de zonas
acrales. Sus lesiones de piel y el cuadro general
evolucionan bien con el manejo pero cirugia
vascular confirma por arteriografia obstruccién
arterial y recomiendan amputacién supracondilea
de MID, la paciente no acepta y firma acta
voluntaria.

CasoN°3
48 ainos Masculino
Ingreso: septiembre 3/98

Egreso: septiembre 16/98

Consulta por cuadro de 3 dias que se inicia con
fiebre, compromiso del estado general, dolor y
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edema en extremidades y lesiones isquémicas de
piel. La evolucion es satisfactoria y sale con
manejo ambulatorio.

Los pacientes presentaban en comun las lesiones
de piel que se iniciaron con ampollas de contenido
hemorragico en extremidades que dejaban areas
de isquemia estrelladas con esfacelacion vy
ulceracion ademas isquemia de pabellones
auriculares. Se observd ademas madarosis y
compromiso del tabique nasal. Al examen
neurolégico se encontré hipoestesia en pies y
manos.

Con la sospecha diagnostica se toma muestra
para baciloscopia y biopsia de piel que son
confirmatorias de Enfermedad de Hansen.

Los hallazgos histopatoldgicos fueron semejantes
en los tres casos mostrando infiltracion difusa de la
dermis e hipodermis con histiocitos espumosos
(células de Virchow) caracteristicos de la lepra
lepromatosa difusa, ademas vasculitis
leucocitoclastica e infiltrado de PMN y bacilos
dentroy en la pared de pequefos vasos.

El tratamiento se inicid6 con esteroides orales,
ademas de la poliquimioterapia especifica para
enfermedad de Hansen con los resultados
anotados.

COMENTARIOS

El fendmeno de Lucio se caracteriza clinicamente
por la aparicién de maculas eritemato-violaceas
dolorosas, de rapida instalacion que se ubican en
superficies extensoras de extremidades, tronco y
cara. Concomitantemente hay fiebre y
compromiso del estado general. Las lesiones se
hacen ampollosas, luego se esfacelan y ulceran
dando un aspecto dramatico de rapida evolucion
que debe manejarse oportunamente.

CONCLUSION

Consideramos de importancia el reporte de estos
casos para recordar que aunque el fenémeno de
Lucio es una manifestacién poco frecuente de
enfermedad de Hansen, debe sertenido en cuenta
dentrodel diagnéstico diferencial en pacientes con
fendmenos vasculiticos, quienes se van a
beneficiar de una intervencién terapéutica
temprana y especifica.
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(Figura No. 1). (Figura No. 2). (Figura No. 3).

(Figura No. 4). (Figura No. 5).
2 Nufez L, BogaertH. Episodios reaccionales en lepra
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MORFEA AMPOLLOSA
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RESUMEN

Hombrede 75 afios, con cuadro clinicode 1 aiio
de evolucion constituido porampollas tensas
en cara, cuelloy térax, asociado a esclerosis
de la piel.

La histologia revela esclerosis de la dermis,
ademas de la presencia de ampollas
subepidérmicas. Estos hallazgos son
consistentes con morfea ampollosa.

Palabras clave:Morfea, ampollosa
INTRODUCCION

Las lesiones ampollosas son poco frecuentes en la
esclerodermia. Morrow fue el primero en describir
ampollas en un paciente con morfea, desde ahi,
hallazgos similares han sido reportados en morfea
en placas, generalizada, profunda y esclerosis
sistémica. La existencia de lesiones ampollosas en
la morfea para algunos autores plantea el dilema
de incluirla en el espectro de las variantes clinicas
de la morfea o considerarla parte del liquen
escleroso y atréfico variedad ampollosa.En 1959
Garb y Sims hacen el reporte de 25 casos de la
literatura mundial, luego en 1994 Mazen y
colaboradores hacen el reporte de 13 casos, 5 de
elios con morfea en placas y lesiones ampollosas
en miembros inferiores y cuello, 5 con morfea
generalizaday tres restantes con morfea profunda
y linear.

CASO CLINICO

Paciente de 75 afios de edad, sexo masculino, con
historia de un afo de evolucién, consistente en
esclerosis localizada de la piel de cuello, torax y
espalda asociada con la aparicion de ampollas
tensas en las mismas zonas.

Al examen fisico del paciente se encontro:
lesiones ampollosas tensas, algunas de ellas
denudadas y con signos de infeccion secundaria,
acromia en la region palpebral bilateral, alopecia
cicatricial e induracion de la piel de térax, espalday
extremidades superiores.

No se observo limitacion en la apertura de la boca,
dificultad respiratoria 0 esclerosis de regiones
acrales.

laboratorio del

Los examenes de paciente
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mostraron leucocitosis, con aumento de la
velocidad de sedimentacion, citoquimico de orina
con eritrocitos abundantes, urocultivo negativo,
V.D.R.L 2 dIs, FTAB.S negativo, factor
reumatoideo y A-N.A.S negativos, hemocultivos y
cultivos de piel positivos para Acinetobacter.

Histologia.

Se observan areas de esclerosis y fibrosis en la
dermis, atrofia de los anexos cutaneos y la
presencia de una ampolla subepidérmica, con
infiltrado linfohistiocitario, sin presencia de
neutrofilos, inmunofluorescencia positiva para
inmunoglobulina G en el ambito de la unién dermo-
epidérmica.

COMENTARIOS

La esclerodermia es una enfermedad de etiologia
desconocida, producida por el depdsito excesivo
de colageno en la dermis; tiene dos formas de
presentacion: localizadas, donde se incluye la
morfea, la gutata y la linear, con compromiso de
piel y estructuras profundas y formas
generalizadas que, a su vez, pueden ser limitadas
odifusas.’'

Desde su descripcion inicial en 1896, surgen cada
vez mayores reportes en la literatura mundial de
lesiones ampollosas relacionadas con morfea; aun
asi, la etiologia de la formacion de la ampolla en
esta entidad continla siendo oscura. Para
algunos la ampolla se presenta como resultado de
la fleboesclerosis y obstruccion linfatica producida
por el cuadro de morfea, para otros es el resultado
de trauma localizado o infecciones principalmente
por B. Bugdorferi, aunque los estudios no han
podido demostrar su presencia en lesiones
ampollosas de pacientes con morfea.?

Por la relacion de los eosindfilos con la
patogénesis de la formacion de ampollas en
entidades como el penfigoide ampolloso, se ha
tratado de implicar a éstos y su proteina basica
mayor en |la aparicién de lesiones ampollosas en
pacientescon morfea.?

El diagnéstico diferencial de esta entidad debe
hacerse con el liquen esclerosoy atréfico variedad
ampollosa y con el penfigoide ampolloso.’La
enfermedad tiene un curso de afos, en algunos
pacientes hay mejoria entre los 3 y 5 afios con
disminucion de la formacién de ampollas y tlceras,
otros tienen un curso progresivo con contracturas y
cambios escleroticos graves.'?
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El tratamiento de esta entidad puede hacerse con
corticosteroides infiltrados o sistémicos,
penicilamina, cloroquina, hidroxicloroquina,
diamino difenil sulfona y mas recientemente
descrito el metotrexate en dosis de 15 mg
semanales.*

Nuestro paciente presenta los hallazgos clinicos e
histopatolégicos de la enfermedad, responde de
manera satisfactoria al metotrexate en dosisde 7.5
mg/semana, durante 3 meses, el paciente no
regresa a controles, descontinta el uso de la droga
y vuelve 10 meses después con aumento del
compromiso escleroso y aparicién ocasional de
ampollas, Se instaura nuevamente la terapia con
resultados satisfactorios.

SUMMARY
A 75 year-old-man with one year of evolution of

blister of the skin located in his face, neck, and
thorax associated with skin sclerosis.

The histology shows sclerosis of the dermis.

and the presence of subepidermic blisters.
These clinical findings are related with the
bullous morphea.

Key words: Morphea, bullous

(FotoNo. 1).

Esclerosis de la piel asociada con la presencia de
ampollas tensas que la rompen dejando superficie
denudada en térax, cara y espalda.

(FotoNo.2).

Esclerosis de la denmis asociada con la presencia de
ampolla subepidérmica sin infiltrado de linfocitos.

© 43

CARCINOMA ESCAMOCELULAR DE NOVO
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CARCINOMA ESCAMOCELULAR
DE NOVO
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RESUMEN

Hombre de 28 afios, con cuadro de 1 aio de
evolucion de lesion nodular inguinal derecha,
con crecimiento progresivo hasta la formacion
de absceso y ulceracion posterior a drenaje
quirargico.

La histologia revela presencia de masas
tumorales malignas, constituidas por
queratinocitos anaplasicos, con tendencia a la
formacion de queratina. Estos hallazgos son
consistentes con carcinoma escamocelular
inguinal, en un paciente sin evidencia de lesién
tumoral en otralocalizacion.

Palabras clave: Carcinoma, escamocelular.

INTRODUCCION

El carcinomaescamocelulares untumor maligno
derivado de los queratinocitos de la epidermis;
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constituye el 20% de todas las malignidades
cutaneasy se presenta en41.4 casos por 100.000
en unarelacién hombre/mujer 3:1.

Afecta principalmente individuos en la quinta y
sexta décadas de la vida, frecuentemente se
localiza en areas expuestas de la piel, produce
destruccion tisular local y tiene gran riesgo de
desarrollar metastasis.

CASOCLINICO

Paciente de 28 anos, sexo masculino, con cuadro
de un afo de evolucién que comenzd con la
aparicién de lesién nodular, de crecimiento
progresivo hasta la formacion de absceso,
localizada en la regién inguinal derecha, requirié
drenaje quirurgico después de lo cual dejé
ulceracion residual de 10x10 cm, con impresion
diagnéstica inicial de linfogranuloma venéreo. Se
realizan estudios paraclinicos que mostraron:
leucocitosis con neutrofilia, anemia normocitica
hipocrémica, clamidia en cultivo celular negativa,
ELISA paracl/amidia negativo, B.A.A.R negativos.
Se inicié6 manejo con doxiciclina durante 14 dias
sin mejoria.

La histologia mostré lesién tumoral constituida por
queratinocitos atipicos y anaplasicos, formando
masas con tendencia a la queratinizacion.

Los rayos X de torax y rectosigmoidoscopia fueron
normales, la ecografia abdominal mostré masa de
tejidos blandos en la regién inguinal sin
compromiso ganglionar. La tomografia axial
computarizada (TAC) de abdomen reportd
masa de tejidos blandos bien definida con
infiltracion de la grasa adyacente sin compromiso
ganglionar nivascular.

COMENTARIOS

El carcinoma escamocelular es una lesién maligna
derivada de los queratinocitos epidérmicos y esta
compuesta citolédgicamente por queratinocitos
anaplasicos con capacidad de diseminacion
metastasica. Al igual que el carcinoma
basocelular, se presenta mas frecuentemente en
personas de raza blanca y en areas
fotoexpuestas .’

La etiologia del tumor es multifactorial, teniéndose
en cuenta factores del huésped como edad,
fototipo de piel, estado inmune, defectos
genéticos, infecciones virales y cicatrices;
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ademas, son importantes en su etiologia factores
ambientales como exposicién a los rayos U.V.B-
U.V.A, arsénico, alquitrany calorradiante

Desde el punto de vista clinico las lesiones pueden
ser placas o nédulos ulcerados en piel
fotoexpuesta, tienen una evolucion rapida y
pueden ser in situ, invasor, de novo 0
metastasicos.

El comportamiento biolégico del tumor va haciala
curacién en la mayoria de los casos con un
tratamiento efectivo; otros presentan metastasis,
dependiendo de factores como tratamientos
previos inefectivos, inmunosupresion, diametro
del tumor, invasidén perineural, respuesta
inflamatoriay diferenciacién histologica del tumor.®

El diagnéstico diferencial de la entidad debe
hacerse con el carcinoma verrucoso, queratosis
seborréicas, granuloma telangiectasico,
linfogranuloma venéreo, granuloma inguinal y
enfermedad de Hodgkin cutanea.’

Para el tratamiento curativo de esta entidad debe
realizarse cirugia convencional o de Mohs,
crioterapia en casos muy seleccionados,
radioterapia y quimioterapia para manejo paliativo
de tumores grandes no quirurgicos o metastasicos
y elinterferén.?

A nuestro paciente, después de descartarsele
patologia infecciosa o tumoral metastasica, se
llega al diagnédstico clinico e histolégico de
carcinoma escamocelular de novo y se lleva a
cirugia; se le realiza quimioterapia y radioterapia
paliativas, fallece un afio después.

SUMMARY

A 28 year-old-man with one year of evolution of
right inguinal nodular lesion with progressive
growth until ulceration.

The histology shows the presence of malignant
tumoral masses formed by anaplastic
keratinocytes with tendency to keratina
formation. These clinical findings are related
with inguinal scamocell carcinoma in one
patient, without evidence of tumoral lesion in
otherbody part.

Key words: Carcinoma, scamocell
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(Foto No. 1).
Lesion ulcerada de 10 x 5 cm. Localizada en la region

inguinal

CARCINOMA ESCAMOCELULAR DE NOVO

(Foto No. 2).
Masas de queratinocitos, algunos de ellos con tendencia

a la formacion de queratina
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