B ~ REvISTA
COLOMBIANA DE
DERMATOLOGIA




VOLUMEN 5, NUMERO 2, JUNIO DE 1996

Volumen 5, Numero 2, Junio de 1996

[ J

REVISTA COLOMBIANA
DE DERMATOLOGIA

Co

DIRECTIVAS DE LA SOCIEDAD COLOMBIANA
DE DERMATOLOGIA

PRESIDENTE
Juan Pedro Velasquez B.
(Medellin)

VICEPRESIDENTE
Jaime Soto Mancipe
(Santafé de Bogotd)

SECRETARIO
Angela Zuluaga de C.
(Medellin)

TESORERO
Luz Marina Gémez V.
(Medellin)

VOCALES
Eduardo Gonzélez G.
(Santafé de Bogotd)

Alvaro Correa S.
(Barranquilla)

Guillermo Gonzélez R.
(Cali)



REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

Volumen 5, Niuimero 2, Junio de 1996

[ ]

REVISTA COLOMBIANA
DE DERMATOLOGIA

Co

DIRECTOR

EDITOR

Diego E. Jaramillo J.
COMITE EDITORIAL

Armenia:
Carlos H. Gonzélez

Santafé de Bogota:
Antonio Barrera
Juan Guillermo Chalela
Maria Mélida Duran
Mercedes Florez
Eduardo Gonzdlez
Fabio Londono
Mariano Lopez
Gerzain Rodriguez
Luis A. Rueda

Jaime Soto

Enrique Suérez

Barranquilla:
Amin Ariza E
Alvaro J. Correa S.
Jairo Fuentes C.

Cartagena:
Alejandro Muvdi

Bucaramanga:
Miguel Zérate

Stella Montoya de B.
Cali:

Adriana Arrunétegui
Maria Isabel Barona
Jaime Betancourt
Marta Ocampo
Carlos Escobar
Rafael Falabella
Luis Moreno

Jairo Victoria

Medellin:

Alonso Cortés

José Ignacio Gémez
Flavio Gémez

Diego Jaramillo
Walther Leén

Stella Prada

Angela Restrepo
Juan Pedro Veldsquez
Angela Zuluaga de C.
Luz Marina Gémez V.

INDICE

EDITORIAL

MINICASOS

SIRINGOMA CONDROIDE CON HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR
Luis Alfonso Correa Londoiio

Maria Clara Mejia Escalante

Hospital Universitario San Vicente de Paiil

Medellin

SINDROME DE SEZARY
Ana Patricia Jaramillo R.
Unidad Médica CES

Sabaneta, Antioquia

HIDRADENOMA NODULAR MALIGNO
Hugo Eduardo Herrera Nossa

Centro Dermatoldgico Federico Lleras Acosta

Santafé de Bogotd

LINFOMA CUTANEO PRIMARIO DE CELULAS T
Maria Clemencia Gémez Molina

Lucy Ceballos Cdrdenas

Susana Restrepo Gutiérrez

Hospital San Vicente de Paiil

Medellin

SINDROME DE MAFFUCCI

Presentacién de 3 casos y Revisién del Tema
Jairo Mesa Cock

Universidad de Caldas

Manizales

FIBROEPITELIOMA DE PINKUS
Néstor Fernando Arévalo Ramirez

Centro Dermatologico Federico Lleras Acosta
Santafé de Bogotd

NEUROFIBROSARCOMA EN NEUROFIBROMATOSIS I
Ana Patricia Jaramillo R.

Guillermo Jiménez C.

Rodrigo Restrepo

Unidad Médica CES

Sabaneta, Antioquia

CARCINOMA BASOCELULAR SUPERFICIAL SOBRE DERMATOFIBROMA
Néstor Fernando Arévalo Ramirez

Centro Dermatolégico Federico Lleras Acosta

Santafé de Bogotd

Pigina

49

51

54

57

59

61

67

69

71



VOLUMEN 5, NUMERO 2, JUNIO DE 1996

Manizales:

Heriberto Gémez

Jairo Mesa

Felipe Jaramillo
Monteria:

Adolfo Gémez Agamez
Pereira:

Adolfo Ormaza

Julio César Vélez

LINFOMA B DE CELULA GRANDE CUTANEO PRIMARIO
Informe de un caso

Germdn Santacoloma Osorio

Alvaro Acosta de Hart

Instituto Nacional de Cancerologia

Santafé de Bogotd

HIDRADENOMA DE CELULAS CLARAS
Presentacién de un caso y Revisién de la literatura
Carlos Eduardo Montealegre Gomez

73

76

Popayan:

Luis Alfonso Correa Londorio
Edgar Altuzarra

Universidad de Antioquia
Medellin

Claudia Morales Ruiz
Alvaro Acosta de Hart

Santafé de Bogotd

Reseccién Quirtrgica

Guillermo Jiménez Calfat
Rodrigo Restrepo Molina

Medellin

Ricardo Rojas Ldpez
Alvaro Acosta de Hart

Santafé de Bogotd

Informe de un caso

Germdn Santacoloma Osorio
Universidad de Caldas
Manizales

Instituto Nacional de Cancerologia

Luis Fernando Arroyave Murioz

Instituto Nacional de Cancerologia

LINFOMA T DE CELULA GRANDE, ANAPLASICO
CD 30 POSITIVO CUTANEO PRIMARIO 79

MELANOMA MALIGNO SUBUNGUEAL (LENTIGINOSO ACRAL)

81

Instituto de Ciencias de la Salud CES

CARCINOMA BASOCELULAR GIGANTE INGUINOVULVAR 84

ENFERMEDAD DE BOWEN DEL LECHO UNGUEAL

86

CIRUGIA DERMATOLOGICA

Guillermo Jiménez Calfat

Santafé de Bogotd

INFORMACION GENERAL

Instituto Nacional de Cancerologia

EVALUACION DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO
DEL CARCINOMA BASOCELULAR 88

Los Editores y la Sociedad Colombiana de Dermatologia no asumen ninguna
responsabilidad sobre cualquier dano y/o injuria a personas u objetos resul-
tante de la utilizacién o aplicacion de cualquier producto, procedimiento
cirugias, instrucciones o ideas contenidas en el material publicado en esta
revista. Ningtin procedimiento, prueba o terapia debe ser llevado a cabo. a
menos que a juicio del lector el riesgo se justifique.

Debido a los frecuentes cambios y adelantos en la ciencia médica, se recomien-
da que se haga una verificacion independiente de diagnosticos y dosificaciones
de medicamentos. Toda discusién, punto de vista y recomendaciones sobre
eleccion de medicamentos y su dosis son responsabilidad de los autores.

Las aseveraciones y opiniones expresadas por los autores son propias de ellos
y no necesariamente compartidas por los Editores o la Sociedad Colombiana
de Dermatologia, quienes declinan toda responsabilidad por tal material, asi
como no garantizan, apoyan o autorizan ningun producto o servicio anunciado

en esta publicacion ni garantizan ninguna demanda hecha por el fabricante
de dicho producto o servicio.

Aunque todo el material publicitario se espera que esté conforme con la ética
médica y los estandares actuales, su inclusiéon en esta publicacion no es una
garantia o apoyo de la Sociedad Colombiana de Dermatologia o de los Editores
de la calidad o valor de cualquier producto anunciado.

Copyright 1991 ©

Sociedad Colombiana de Dermatologia

Todos los derechos reservados

El registro de publicacion en tramite

Inscripcion en el Index medicus latinoamericano
en tramite.



REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

REGLAMENTO DE PUBLICACIONES REVISTA
COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

La Revista Colombiana de Dermatologia es un Organo de Expresion de la
Sociedad Colombiana de Dermatologia, esencialmente de tipo cientifico de
la especialidad, aun cuando eventualmente pudieran aparecer contribuciones
de caracter gremial o informativo cuando sean de muy particular importancia.

Uno de los objetivos mas claros es lograr una mejor Educacion Dermatolégica
Continuada y son bienvenidos todos aquellos trabajos que cumplan con esta
meta. Los manuscritos deben ser enviados a:

Diego E. Jaramillo |.
Editor
Carrera 50 C No. 60-13
Teléfono: 263 76 67
Medellin - Colombia

y versarian entre las siguientes categorias:

1. ARTICULOS ORIGINALES
Deben tener una extension maxima de 5.000 palabras. Incluir: Intro-
duccién, Material y Métodos o Reporte de Casos, Resultados, Co-
mentarios y Referencias. Deberan contener un Resumen de maximo
150 palabras, en Espanol o Inglés. (Deben indicarse 2-3 "Palabras
Clave")

2, TRABAJOS DE INVESTIGACION CLINICO-TERAPEUTICA
Con una extension de 1.000 a 2.500 palabras, sobre evaluaciones de
drogas. Pueden anadirse un maximo de 4 graficos o tablas y 2 foto-
grafias clinicas. Su metodologia, similar a la de los articulos originales.

3. MONOGRAFIAS
No mayores de unas 6.000 palabras, seran trabajos didacticos, de
actualizacion sobre un campo particular de la dermatologia. Son de
revision, pero con una extension bibliografica no mayor de 70 refe-
rencias. Incluiran: Introduccién, Material y Métodos, Comentarios y
Conclusiones segun los trabajos revisados y los propios del autor. El
Resumen, en Espanol y en Inglés no sera mayor de 500 palabras.
(Requieren 2-3 "Palabras Clave").

4. EDUCACION DERMATOLOGICA CONTINUADA

Es un articulo de revisién completa sobre algiin tema, que sera elegido
para su elaboracion por las Escuelas de Dermalologia y realizado por
sus profesores y residentes. Se hara en forma rotatoria y su extension
sera libre.

S. CIRUGIA DERMATOLOGICA

Articulos con la misma categoria de los numerales 1-3 pero especial-
mente dirigido a los cirujanos dermatélogos.

6. TRABAJOS DE CONCURSO DE LOS RESIDENTES
Presentacion de las investigaciones llevadas a cabo por los residentes

de las diferentes escuelas, ya expuestos en los congresos colombianos
de dermatologia. Su formato sera similar al del numeral 1.
7. MINICASOS (Clinicos y/o Patologicos)
Seccion de comunicacion de experiencias Clinico-Terapéuticas. Tienen
un Resumen de no mas de 50 palabras y el desarrollo del minicaso:
Historia Clinica, descripcion de la terapia, resultados, un corto comen-
tario y conclusion final. Referencias no mas de 5, relacionadas con el
tema. Extension total de unas 1.000 palabras maximo. Se incluiran 2
fotografias clinicas o histologicas.
8. REVISION DE LA LITERATURA
Restimenes cortos, de articulos de importancia aparecidos en revistas
internacionales. Su extension maxima, excluida la referencia biblio-
grafica sera de 100 palabras
9. CORRESPONDENCIA
Cartas al Editor con comentarios, opiniones o informaciones relacio-
nadas con publicaciones previas, inquietudes acerca de la Revista o
la Sociedad Colombiana de Dermatologia.
¢CONOCE USTED EL DIAGNOSTICO?
Presentacion de un caso. comun o infrecuente, para ejercicio mental
del lector. Debera mostrarse la confirmacion histologica o de labora-
torio. Seguira el patron de presentacion de un minicaso.
11. NOTICIAS
Comunicacion de informes, obituarios, reuniones de la Sociedad o
Eventos nacionales o extranjeros de importancia para el Dermatologo
Colombiano.
DERMATOLOGIA PEDIATRICA
Este es un campo abierto para los colegas de la Sociedad Colombiana
de Dermatologia Pediatrica. Se recibe toda clase de colaboracion que
verse sobre esta subespecialidad.

10.

12.

Para ser aceptado un trabajo, se sobreentiende que su contenido en todo o
en parte, no ha sido publicado previamente. Excepciones para ello, se haran,
previo permiso de la publicacién que posea el Copyright, en casos de particular
interés y a juicio del Comité Editorial. El autor debera realizar los tramites
para dicho permiso.

El Editor se reserva el derecho de aceptar los articulos y de sugerir modifi-
caciones antes de su publicacion. Seran publicados a medida que lo permita
el espacio disponible en la revista, con un riguroso orden de antigtiedad en
relacion con la fecha de su recepcion por el Editor, quien enviara inmedia-
tamente una nota de recibo al autor, la cual no es un compromiso de su
publicacion.

Todo trabajo sera enviado en original y 2 copias fotostaticas escrito a maquina
a doble espacio, en hojas tamano carta, en un solo lado, con margenes
laterales de 4 c¢m y numeradas consecutivamente. La revista tendra como
idioma oficial el espanol gramaticalmente correcto.

La primera pagina incluye:

TITULO DEL TRABAJO

SUBTITULO (si lo amerita)

APELLIDOS Y NOMBRES COMPLETOS DE LOS AUTORES

CARGO'Y CATEGORIA ACADEMICA DE LOS MISMOS

NOMBRE DE LA INSTITUCION DONDE SE REALLZO

Nombre, Direccion y Teléfono del autor a quien se le enviara la correspon-
dencia.

Titulo Abreviado para encabezamientos de pagina

La segunda pagina sera el resumen, en espanol y su traduccién al inglés (a
doble espacio).

Se deben incluir 2-3 PALABRAS CLAVE referentes al tema central del trabajo.

Solo deben utilizarse un minimo de abreviaturas, las cuales seran indicadas
luego de su empleo por primera vez. Siempre emplear nombres genéricos
de drogas. Si se incluye una marca registrada, solo se podra mencionar una
vez, citada entre paréntesis luego de su primera citacion.

Toda medida sera indicada en sistema métrico decimal.

Las referencias se identificaran en el texto con numerales arabigos sobre
elevados, en su orden de aparicion. La lista de referencias secuencial ira a
doble espacio, en hojas aparte de las del trabajo. Deberan seguir los re-
querimientos internacionales (ver ejemplos). Las comunicaciones personales
no se deben incluir en esta lista, pero seran citadas entre paréntesis en el
texto.

llustraciones y Tablas: Son suplementarias y no duplicadoras de lo que se
diga en el texto. Cada articulo podra llevar un nimero razonable de fotos en
blanco y negro y 4 fotos en color. Para éstas deben enviarse la diapositiva
original o dos copias en papel brillante (liso) del tamano "doble postal". Para
las fotos en blanco y negro se requieren igualmente copias de este tipo. Las
tablas, graficos de linea o diagramas deberan ser enviados en forma de
fotografia de alto contraste, similar a las fotos en blanco y negro. No enviar
obras de arte, radiografias u otro tipo de material original. Deben numerarse
con cifras romanas, tener un titulo breve y ser autoexplicativas. Si nos envia
un disquete, ademas del texto escrito, facilitara mucho nuestra labor.

Las ilustraciones se numeraran con cifras de acuerdo con su mencion en el
texto. Las leyendas correspondientes deberan ser escritas a doble espacio y
en hojas diferentes a las del texto del trabajo. No deben ser repetitivas de
lo indicado en este, sino complementarias. Si han sido publicadas previamente,
debera darse el crédito completo en dicha leyenda, y acompanarse de un
permiso escrito del propietario de los derechos de autor (Copyright). Ademas,
si la fotografia permite reconocer la identidad del sujeto, debera ser enviado
un consentimiento escrito del enfermo, para su publicacion. Los enfermos
sc identificaran mediante niimeros o letras, pero no con nombres; iniciales
o nimeros de historias clinicas

Ejemplos de Referencias
Articulos con 3 autores o menos: Nombrarlos todos.
Articulos con 4 0 mas autores: Nombrar los 3 primeros y anadir et al

Trabajos de Revista:
Liu SC, Sanfilippo B, Perroteau, et al. Expression of transforming growth
factor-alfa (TGFa) in differentiated rat mamanry tumors: estrogen induction
of TGFa production. Mol Endocrinol 1987; 683-92

Libros:
Dahl MV. Clinical Immunodermatology. Chicago: Year Book. 1988.

Capitulos de libros:
Paller AS. Disorders of the immune system In: Schachner 1A, Hansen RC.
eds. Pediatric dermatology New York: Churchill Livingstone, 1988: 93-137.



Tabletas y Jarabe
el

e (LILARITYNE

LORATADINA SCHERING PLOUGH

Inhibe la
degranulacion del
mastocito’

Es un antagonista
selectivo de los
receptores Hi de la
Histamina’

Impide la activacion de las
moléculas de adhesion,
inhibiendo el proceso
inflamatorio alérgico
tardio.*

Indicado en:

Urticaria aguda o cronica
Reacciones alérgicas
Dermatitis atopica
Conjuntivitis alérgica
Rinitis aguda o cronica

1. Haria M., Fitton A., Peters D.H. Loratadine. A reappraisal of its
Pharmacological Properties and Therapeutic Use in Allergic Disorders.
Drugs 48 (4): 617637, 1994,

2. Bousquet J,, Campbell AM, et al. Inhibitory activity of loratadine and
de;carlzoetﬁoxdom(adme on expression of ICAM-1 and HLA-DR by nasal
epithelial cells. In Press.

(G
Para mayor informacion del producto, dirigirse a nuestra @ ESSEX FA RMACEU“ CA

direccidn médica a los teléfonos: 9 800-13302 6 290 W Divisién de Schering Plough. S.A.
3301. Fax: 290 3080 Santafé de Bogotd.




v/ Combina una potente actividad antinflamatoria
con un perfil favorable de sequridad

B F \
V' Superior o igualmente efectivo
a los corticoides topicos disponibles

V' Una aplicacion diaria asequra
¢l cumplimiento de la terapia

o et PR

ey S Ry T

e

Indicado en Iodo tipo de puuentes

\/ Dermatitis seborreica \/ Dermatitis por contacto \/ Psoriasis
Y’ Psoriasis del cuero cabelludo Y/ Dermatitis atopica

I L : J

i

l' DESCRIPCION: Cada gramo de crema de MONOVEL" al'0.1% contiene 1 mg de Furoato de Mometasona petrolato blanco. cera: btanca estearato de glicol de propileno aicoh
estearilico y ceteareth-20, ghcol de hexileno, dioxido de titanio, octenilsuccinato purificada y dcido fosférico para ajustar ef pH. Cada gramo de locion MONOVEL* al 0.1% conuenB

--—1-mg- de Furoato de Mornetasona alconol |sopromlnco hidroxipropilcelulosa, fosfato de sodio mornobasico y monchidrato glicol de propileno; agua purificada y acigo fosforico, S,I
se requiere ajustar el pH. ACCIONES: El Furoato de Mémetasona corticosteroide sintético presenta propiedades antiinflamatorias antipruriticas y vasonstrictoras. INDICACIONES Y
USOS: La crema y locifn MONOVEL" al 0.1% estan indicadas para el alivio de las manifestaciones inflamatorias y pruriticas de las dermatosis carticosensibles, como psorasis
dermatitis de coinfacto dermatitis atopma y dermatitis seborréica. La locion puedeé aplicarse en {as” lesnones del cuero cabeliudo PRESENTACION: Crema: Tubo con 15 g (Reg.
Sanitario No. P53123) Locion: Frasco x 30 ™! (Reg Sanitario No. P53125) “Marca Regustraoa
Para mayorinformacion comuniquese con la Direccion Médica de Essex Farmacéutica ESSEX FARMACEU“CA

Tels.: Fuera de Bogota: 9800 13302 Santafé de Bogota: 2903301 DIVISION’DE scusnmc PLOUGH S.A.



VOLUMEN 5, NUMERO 2, JUNIO DE 1996

EDITORIAL

I

Los 20 asios del Laboratorio de Dermatopatologia
de la Universidad de Antioquia

Quiero aprovechar este espacio para hacer un recuento de lo que han sido los 20 arios del
Laboratorio de Dermatopatologia, pues desde su inauguracion, y hasta la fecha, he estado
intimamente ligado a él, primero como profesor de la Seccion de Dermatologia, y durante
ultimos siete arios como Jefe de la misma. El pasado mes de marzo se cumplieron 20 arios de
haber procesado la primera biopsia, y con tal motivo tuvimos un coctel en sus instalaciones,
con la presencia de profesores, residente y egresados. Las directivas del proximo XXI Congreso
Colombiano de Dermatologia, que se desarrollard en la ciudad de Medellin, rendirin un
homenaje al Laboratorio con motivo de su efemérides, y con tal fin programaron un Simposio
sobre Patologia Inflamatoria la tarde del jueves 31 de octubre.

Por iniciativa de los doctores Gonzalo Calle V. y Victor Cdrdenas ., ambos dermatélogos y
profesores de la Universidad de Antioquia, ya fallecidos, se celebré un contrato entre el
municipio de Medellin, la Universidad y el Hospital Universitario San Vicente de Paiil, para
constituir un Laboratorio de Dermatopatologia y Venereologia, llamado Gustavo Uribe Esco-
bar, en homenaje a este dermatologo, también fallecido, y padre del entonces gobernador de
Antioquia, doctor Rodrigo Uribe Echavarria, ya que éste apoyd ardorosamente la idea. En el
ario de 1992, Metrosalud, es decir el municipio, se retird del convenio y todas sus inversiones
en equipos y mobiliarios pasaron a ser propiedad de la Universidad, merced a una cliausula
del contrato inicial.

Desde su fundacion, ha estado al frente del Laboratorio el Dr. Walter Leén Herrera, connotado
dermatopatologo y excelente pedagogo. A su lado, y durante muchos afios hasta jubilarse,
trabajo Victoria Eugenia Botero D., bacteridloga especializada en histopatologia, y quien hacia
de su labor un arte; dejo su impronta en Doris Ruiz P, nuestra actual bacteriéloga. Con
motivo de la jubilacién del doctor Ledn, fue reemplazado durante tres afios, con excelencia,
por la doctora Susana Restrepo G., pero ante su renuncia, volvié el Dr. Ledn en calidad de
Profesor de Cdtedra y como consultor del doctor Luis Alfonso Correa L., su discipulo y actual
Jefe del Laboratorio.

Durante estos 20 atios se han procesado mds de veinticinco mil biopsias, entre ellas ochocientas
inmunofluorescencias. En este punto es necesario recalcar que estas técnicas inmunofluores-
centes en piel, a cargo de la Dra. Stella Prada de C., durante muchos afios solo se efectuaban

_en nuestro Laboratorio, y luego se fueron desarrollando en otras ciudades del pais. Fuera de
estos procedimientos, también se efectiian técnicas de inmunohistoquimica, exdmenes directos
y coloraciones simples y especializadas.

En el aiio de 1992 adquirimos un computador y en él, mediante un dgil y versdtil programa
de softwaie, almacenamos toda la informacion que hasta entonces estaba en viejos libros y
empolvados anaqueles. Este programa permite consultar el total de casos de una enfermedad
durante todo el tiempo, o por un aiio determinado, o durante algunos meses de un arno
especifico; también permite informacion cruzada por edad y sexo, por nombre del paciente,
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por el niimero de la biopsia, etc. Contamos, pues, con una rica cantera para investigaciones
retrospectivas.

Este afio, gracias a gestiones adelantadas por el actual Decano de la Facultad de Medicina,
Dr. Alberto Uribe C., dermatélogo de nuestra Escuela, la Universidad nos dio un moderno
microscopio de cabeza miiltiple y una cimara de television incorporada, lo cual ha enriquecido
la labor docente y mejorado la calidad técnica de nuestras reuniones académicas.

Para un futuro cercano pensamos poner en marcha un posgrado en Dermatopatologia, para
lo cual hemos dado los primeros pasos, e invitamos a los interesados para que estén atentos
a su iniciacion, una vez efectuemos todos los tramites de rigor.

Diego E. Jaramillo ].
Director, Rev. Col. de Dermatologin
Jefe Seccion de Dermatologia, U. de A.
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SIRINGOMA CONDROIDE CON HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR

MINICASOS

L

SIRINGOMA CONDROIDE CON HEMATOPOY ESIS
EXTRAMEDULAR. Presentacion de un Caso

Correa Londorio, Luis Alfonso
Mejia Escalante, Maria Clara

RESUMEN

Se presenta el caso de un hombre de 36 afnos con un
nédulo color piel en el ala nasal derecha.

La histopatologia mostré un siringoma condroide con
hematopoyesis extramedular.

Se comentan la naturaleza de la lesién, caracteristicas
clinicas e histopatolégicas, curso y tratamiento.

Palabras Clave: Siringoma condroide, Hematopoyesis
extramedular.

HISTORIA CLINICA

Paciente varén de 36 anos, quien consultd en agosto de 1995 al Servicio
de Dermatologia del Hospital Universitario San Vicente de Patl por un
nédulo de cuatro meses de evolucién en el ala nasal derecha, asintomatico.

Al examen fisico presentaba un nédulo de 0.6 cm de diametro, color
piel, firme, bien definido, de superficie lisa, no descamativa, no ulcerado,
localizado en el ala nasal derecha. El paciente no tenia ninguna enfermedad
asociada (Fig. No. 1).

El estudio histopatolégico mostré una epidermis acantética. En la dermis
conductos dilatados tapizados por dos capas, una luminal de células con
citoplasma escaso y nicleos grandes y otra periférica de células mas
aplanadas. En la luz de estos conductos se observa un material amorfo
eosinofilico (Fig. No. 2). Ademas hay presencia de tubulos, tubulillos y
acinos. El estroma es mixoide y condroide (Fig. No. 3). En algunas zonas
hay metaplasia dsea, con hueso bien formado, osteoblastos periféricos
(Fig. No. 4) y en el centro, médula 6sea con células precursoras sanguineas
de estirpe mieloide y eritroide (Fig. No. 5).

Tratamiento: Se realizd extirpaciéon completa del tumor.

Luis Alfonso Correa Londono, MD Patologo, Docente Seccion de
Dermatologia, Facultad de Medicina, Universidad de Antioquia, Hospital
Universitario San Vicente de Paul.

Maria Clara Mejia Escalante, MDD Residente Ter. Afto de Dermatologia, Facultad
de Medicina, Universidad de Antioquia, Hospital Universitario San Vicente
de Paill, Medellin

Correspondencia: Maria Clara Mejia Escalante, Calle 64 No. 51-154, Tel.: 263
76 67, Hospital Universitario San Vicente de Padl. Medellin.

Presentado en el V Simposio Internacional de Dermatologia, CES. Medellin,
Marzo de 1996 v finalista en la Premiacion Final.
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COMENTARIOS

Esta neoplasia ha recibido diversos nombres a través del tiem-
po, entre ellos: Tumor mixto de la piel, adenoma pleomorfico,
tumor mixto de tipo glandula salivar y mixocondroepitelioma
condroide.
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Bilroth en 1859 describié un grupo de tumores de las glandulas
salivares que contenian una cantidad variable de material car-
tilaginoso y mucoide.

Virchow y Minssen los llamaron tumores mixtos, y corres-
pondian a las neoplasias con rasgos histopatolégicos que in-
dican origen tanto mesenquimal como epitelial. El término ha
sido aplicado no sélo a los de la piel, sino a otros como el
tumor mixto de glandulas salivares, tumor mixto de rinén y
otros tumores con mezcla de tipos celulares.’

En 1961 Hirsch y Helwig, por la confusiéon reinante en la
terminologia y las diferencias en la histogénesis entre las neo-
plasias cutaneas y las otras lesiones llamadas tumores mixtos,
proponen el nombre de Siringoma condroide para denominar
estos tumores. Siringoma por la presencia invariable de ele-
mentos de glandulas sudoriparas en el tumor, y el término
"condroide” porque un material similar al cartilago es un com-
ponente prominente en la mayoria de los casos.' En este mo-
mento se separaron los tumores de origen cutdneo de los
tumores mixtos de glandulas salivares y otros tipos.

El siringoma condroide es una necoplasia de origen epitelial
con la capacidad de formar estructuras similares a anexos

Fig. No. 5.

cutaneos, especialmente glandulas sudoriparas y producir ma-
triz condroide. Se deriva tanto de la porcion secretora como
ductal de la glandula y puede experimentar diferenciacion ecri-
na o apocrina.

Es un tumor raro que puede ocurrir a cualquier edad, pero
es mas comun entre la cuarta y sexta décadas. Es dos veces
mas frecuente en hombres que en mujeres. No existe tendencia
familiar o condicién predisponente y mas del 80% estan lo-
calizados en cabeza y cuello.’

Las caracteristicas clinicas son las de un nédulo dérmico, firme,
solitario, de 0.5 a 3 cm de didmetro, que usualmente crece
lentamente por anos, asintomatico. La piel que lo cubre esta
unida, pero usualmente es normal en textura y color y rara-
mente se ulcera,'**

Usualmente el diagnostico macroscépico es "quiste sebaceo”
p q

y la lesion se extrae para obtener un diagnostico patologico

O por razones cosméticas.

Macroscopicamente son tumores multilobulados, firmes y bien

circunscritos aunque no encapsulados. Los l6bulos se encuen-
s 3

tran separados por septos fibrosos.?

Desde el punto de vista histologico se reconocen dos tipos
de siringoma condroide: Uno con luces tubulares y quisticas,
en parte ramificadas, que es el mas comtn, y otro con luces
tubulares pequenas.’

En el siringoma condroide de luces tubulares ramificadas, éstas
varfan mucho en forma y tamarto. Las luces tubulares inmersas
en un estroma abundante, estan revestidas por dos capas de
células epiteliales, una luminal de células cuboides y otra pe-
riférica de células aplanadas. En la mayoria de los casos, las
luces tubulares contienen cantidades reducidas de material
amorfo eosinofilico. En general las luces tubulares sugieren
diferenciacién ecrina y algunas veces las células luminales
revelan secrecion por decapitacion apocrina. En muchas zonas
el estroma es mucoide y algo basofilico. semeja el tejido car-
tilaginoso o mixomatoso y conticne sobre todo mucopolisa-
caraidos acidos sulfatados y condroitin sulfato. Se colorea de
azul alcian, mucicarmin y aldehido fucsina. La histoquimica
del estroma es similar a la del cartilago normal.



VOLUMEN 5, NUMERO 2, JUNIO DE 1996

En el siringoma condroide de luces tubulares pequenas se
aprecian muchos conductos y grupos de células epiteliales
reducidos, asi como células epiteliales aisladas dispersas en el
estroma mucoide que posee mucopolisacaridos acidos. Las
luces estan tapizadas por una sola capa de células epiteliales
aplanadas.’

La apariencia clinica no es caracteristica y su diferenciaciéon
de otros nodulos dérmicos benignos es usualmente hecha
, . A . s 4
solo por los hallazgos histopatologicos tipicos.

El tratamiento debe ser la excisién simple con margenes am-
plios. La duraciéon media en el momento de la extraccién son
siete anos. Las recurrencias son poco comunes a menos que
la excision haya sido incompleta,"** en cuyo caso se han
informado algunas transformaciones malignas.*

No existen informes adicionales de siringoma condroide con
hematopoyesis extramedular; sélo una publicaciéon donde se
revisan 120 pilomatricomas, de los cuales siete presentaban
este hallazgo histopatologico. Ninguno tenia enfermedades
asociadas.’

La patogénesis y el significado de esta observacion estan por
ser definidos.

SIRINGOMA CONDROIDE CON HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR

SUMMARY

We present a case of 36 year-old man with a nodule in the
right side of the nose.

The histopathological findings showed a chondroid syringoma
with extramedullary hematopoiesis.

We discuss the nature of the lesion, its clinical and histopat-
hological characteristics, course and treatment.

Key Words: Chondroid Syringoma, Extramedullary hemato-
poiesis.
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SINDROME DE SEZARY

Jaramillo R., Ana Patricia; Saavedra, Domingo;

Zuluaga de C., Angela; Restrepo, Susana

RESUMEN

El Sindrome de Sézary (SS) es la variante eritrodérmica
y leucémica del Linfoma Cutaneo de Células T (LCCT).

Se presenta el caso de un hombre de 62 afios, con la
triada diagnéstica de eritrodermia, linfadenopatias y
mas del 10% de células de Sézary circulantes. Fallece
por compromiso visceral del linfoma.

Palabras Clave: Linfoma, eritrodermia.

HISTORIA CLINICA

Hombre de 62 atos, raza negra, procedente de Quibdd, quien consulta
por presentar prurito generalizado en piel desde hace 3 anos vy lesiones
eczematosas, linfadenopatias y compromiso del estado general en los
Gltimos 4 meses. Sin antecedentes importantes.

Al examen fisico presentaba fascies leonina, eritrodermia con descama-
cién que caracteristicamente dejaba islas simétricas de piel no compro-
metida, hiperqueratosis palmo-plantar, distrofia ungueal, linfadenopatias
v hepatoesplenomegalia.

Histopatologia

Piel: Proliferacién neoplasica densa de linfocitos en dermis, especialmente
en disposicion perivascular, y en epidermis forman microabscesos de
Pautrier. Estos hallazgos confirman el diagnéstico de LCCT.

Ganglio Linfatico Axilar: Proliferacién neoplasica difusa de linfocitos.

Inmunotipificacién

Tanto la piel como el ganglio linfético fueron marcadamente positivos
para CD3 y negativo para CD20.

Examenes de Laboratorio

HB: 156 HTO: 51
Leucocitos: 60.400 cel/cm”  Linfocitos: 35%
Células Sézary circundantes del 14%

Ana Patricia Jaramillo R., Residente [ Dermatologia CES.

Domingo Saavedra, Hematélogo.

Angela Zuluaga de C., Dermatologa.

Susana Restrepo, Patéloga.

Correspondencia: Ana Patricia Jaramillo R, CES Sabaneta, Carrera 43A No.
52 Sur 99, Medellin.

[onograma normal

Creatinina Sérica: 2.2

Ecografia abdominal: Hepatoesplenomegalia, adnenopatias multiples para-
aortcas, iliacas e inguinales.

Rx Térax: Adenopatia hiliar derecha.

Evolucién y Tratamiento

El paciente rechaza voluntariamente la terapia y fallece cuatro dias después
de abandonar el hospital.

Fig. No. 1. Eritrodermia con islas simétricas de piel no com-
prometida.

COMENTARIOS

El LCCT es una enfermedad poco frecuente de etiologia des-
conocida, pueden ser importantes las influencias ambientales,
genéticas e infecciosas. El papel del HTLV-V, otros retrovirus
y Epstein-Barr esta por esclarecerse.'
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Fig. No. 2. Aspecto clinico del paciente

Fig. No. 3. ACD;’ en piel. Microabsceso de Pautrier (extremo
superior izquierdo)

El SS es la variante ertrodérmica, y leucémica del LCCT, donde
los linfocitos maduros malignos circulan en sangre periférica,
ademés de poblar la piel. Representa el 5% de los casos nuevos

SINDROME DE SEZARY

Fig. No. 4. Células de Sézary circulantes.

de LCCT y es considerado un linfoma definitivo de bajo grado
de malignidad." Es méas frecuente en hombres de raza negra
mayores de 60 aros.” Su triada diagndstica es eritrodermia,
adenopatias y mas del 10% de células de Sézary circulantes.'

La asociacion de enfermedad visceral con compromiso de
AR 3 i G 3 P 2 1
sangre periférica y ganglio linfatico es altamente significativa.

Los ganglios linfaticos son el primer sitio de compromiso
extracutaneo; el bazo, el higado y el pulmén le siguen en
frecuencia.

El compromiso de médula dsea es raro y tardio en la enfer-
medad.” El diagnostico se establece por biopsia, la cual puede
ser procesada para el estudio histolégico, de inmunofenotipo,
citogenética y genotipificacion molecular o estudios ultra es-
tructurales (microcopia electronica).”

La célula que caracteriza el infiltrado, tanto en la piel como
en sangre, es una célula de nicleo cerebriforme, hipercroma-
tico, grande e irregular, conocida como célula de Sézary.*

Los principales diagndsticos diferenciales son eritrodermia de
origen benigno (psoriasis, D. seborreica, D. atdpica senil, to-
xicodermias) y la leucemia/linfoma de células T del adulto,
asociada al HTLV-1 y con distribucion racial y geografica ca-
racteristica.*

El estadio del LCCT se basa en la clasificacién internacional
del TNM. El compromiso de piel (T) se gradua de acuerdo
con la extension y tipo de lesion en Ty, Tz, Ts y Ta. La invasion
a ganglios linfaticos (N) va desde Ny a N3 y M representa la
presencia de metastasis viscerales (M, y My). El estadio [
corresponde a enfermedad cutanea en placas: el Il a placas
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con adenomegalias o tumores en piel; el Ill a la fase eritro-
dérmica y el IV a metéstasis a ganglio linfatico o viscerales.'

Los cuatro principales métodos terapéuticos para el LCCT son:
mostaza nitrogenada topica, fotoquimioterapia (PUVA), radio-
terapia (particularmente con acelerador de electrones) y qui-
mioterapia sistémica.'

El prondstico depende del estadio de la enfermedad. Cuando
s6lo hay compromiso de piel, la supervivencia a 5 anos es
del 80-90%. El compromiso de érganos viscerales presenta
una supervivencia media corta de 6-8 meses.’

Las principales causas de muerte son infeccién vy falla organica
secundaria al compromiso visceral de la enfermedad.”

CONCLUSIONES

Se presenta el caso de un paciente de 62 anos, con un diag-
nostico comprobado de sindrome de Sézary o fase leucémica
del LCCT, quien fallece por falla organica secundaria al com-
promiso visceral de su enfermedad.
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SUMMARY

The Sézary Syndrome is the erithrodermic variant of the Cu-
tanous T-Cell Lymphoma (CTCL)

We report a case of a 62 year-old man, with diagnostic triad
of erithrodermic, lymphadenopaties and more of 10% of cir-
culatory Sézary's cells. The patient died as a result of visceral
compromise of the lymphoma.

Key words: Lymphoma, erithrodermia.
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HIDRADENOMA NODULAR MALIGNO

HIDRADENOMA NODULAR MALIGNO

Herrera Nossa, Hugo Eduardo

RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 48 afios con un
hidradenoma nodular maligno recurrente. La lesién ha-
bia sido operada en otra institucién y por no existir
rasgos clinicos distintivos, ni criterios histopatolégicos
tipicos de malignidad en estos casos el diagnéstico fue
dificil. Se practicé manejo quirudrgico.

Palabras Clave: Hidradenoma, ecrino, maligno.

HISTORIA CLINICA

Mujer de 48 anos, procedente de Bogotd, quien en 1984 consultd a
nuestra [nstituciéon por presentar reaparicién de lesién nasal asintomatica
de 3 anos de evolucién, que habia sido intervenida quirtrgicamente en
otro lugar hacia un ano. Sin diagnéstico conocido.

Al examen fisico presentaba en ala nasal izquierda un noédulo fibrosado,
con cicatriz en la superficie, no doloroso, color piel, de T cm de diametro.
Con la impresién diagndstica de quiste sebéceo fibrosado vs. carcinoma
basocelular incompletamente resecado se practicé biopsia que reportd:
epidermis hiperpigmentada, fibrosis dérmica y discreto infiltrado periglo-
merular, sin hallazgos neoplasicos. Se diagnosticé papula fibrosa.

A los tres meses la lesién presenta aumento del tamafo a 1.5 cm de
diametro y ulceracién, por lo cual se practica nueva biopsia (Fig. No. 1)
que revela la presencia en dermis profunda de un tumor dispuesto en
l6bulos de células epitelioides sin empalizada, con numerosas disquera-
tosis, mitosis y sin reaccién inflamatoria. rodeado por una cépsula con-
juntiva; en su interior habia ocasionales luces tubulares. La coloracién
de PAS es positiva v Diastasa resistente. (Fig. No. 2).

Se hace diagnostico de Hidradenoma Nodular Maligno, el cual es rese-
cado. La paciente no asiste a controles.

En diciembre de 1994 consulta nuevamente por reaparicion de la lesion,
la cual es biopsiada evidenciandose el mismo tumor. En cirugia se practica
excisién quirdrgica completa con un margen de piel sana de 3 mm, y
se rota colgajo hexagonal (Fig. No. 3). Los estudios de recuento sanguineo,
pruebas hepaticas y renales, Rx de térax y gamagrafia 6sea son normales.
Hasta marzo de 1996 se encuentra libre de tumor.

COMENTARIOS

El hidradenoma nodular es una neoplasia derivada de los anexos
glandulares sudoriparos ecrinos; también se ha denominado
hidradenoma de células claras, hidradenoma quistico solido,
acroespinoma ecrino y el que mejor lo describe es adenoma
glandular sudoriparo ecrino de células claras, con una varidada

Hugo Eduardo Herrera Nossa, Residente II Dermatologia, Centro
Dermatolégico Federico Lleras Acosta, Empresa Social del Estado. Pontificia
Universidad Javeriana. Santafé de Bogota.

Fig. No. 1.

Fig. No. 2.
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benigna relativamente frecuente, la cual estd bien descrita;
pero la contraparte maligna es muy escasa, poco documentada
y no hay claridad sobre sus rasgos histopatologicos y com-
portamiento. El hidradenoma nodular maligno ha sido infor-
mado en cualquier segmento anatémico, desde lactantes hasta
ancianos, sin preferencias por algiin sexo.

Desde el punto de vista clinico se manifiesta como un nodulo
generalmente solitario que mide desde 1 hasta varios centime-
tros de diametro, asintomatico, de crecimiento lento, color pie]
o eritematoso, cubierto por piel sana, pero ocasinalmente se
ulcera y libera material seroso, como toda lesion dérmica es

INDIAGNOSTICABLE CLINICAMENTE vy solo la histopato-
logia nos confirma su hallazgo.'

Histolégicamente se observa una neoplasia nodular dérmica
conformada por masas dentro de las cuales hay porciones
solidas y quisticas. En las quisticas aparecen luces tubulares
con paredes recubiertas por células ductales que contienen
material eosinofilico y ademas grandes quistes formados por
necrosis tumoral, recubiertos por células neoplasicas sin nin-
guna orientacion.

En las porciones sélidas se encuentran células poliédricas y
fusiformes, ademas de otras células redondeadas con citoplas-
ma muy claro cargadas de glucdgeno (c¢lulas claras).

La neoplasia puede involucrar el tejido circundante y perder
la diferenciacion glandular observandose un tumor de aspecto
epitelioide, produciendo queratinizacion y formacién de perlas
corneas, por lo cual el diagnoéstico de malignidad es dificil,
sumandose a esto el hecho de que la anaplasia nuclear puede
ser leve o ausente y las mitosis escasas inclusive en los casos
metastasicos.

La coloracion de PAS es positiva por la presencia de glucogeno
y diastasa resistente por los mucopolisacaridos neutros.

Desde el punto de vista histogenético exhibe diferenciacion
hacia estructuras ecrinas intraepidérmicas e intradérmicas, que
oscilan entre el epitelio del poro y el segmento secretor, en-
contrandose entre el poroma ecrino (intraepidérmico) y el
espiradenoma ecrino (ductal dérmico y secretor) ?

Su pronodstico es dificil de establecer debido a que puede ir
desde regresion espontanea, recurrencialocal, hasta malignidad
localizada o metastésicas via sanguinea y linfatica a cualquier
organo, sin importar el patrén histopatolégico predominante.
Es asi como se han informado metastasis con patrones histo-

(93]
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légicos benignos en lalesion original y regresiones espontaneas
en lesiones de patron maligno; por este motivo algunos autores
han intentado clasificarlo como pseudobenigno, mientras otros
lo denominan pseudomaligno. ™

Se sabe que lo empeoran el trauma, la excision incompleta,
la radioterapia y la diatermia. La quimioterapia no ha mostrado
eficacia.’

El tratamiento de elecciéon es la remocion quirtrgica AMPLIA
Y COMPLETA, con previos estudios complementarios para
descartar metastasis.”

CONCLUSION

Solamente la observacién y reporte de un mayor nimero de
casos podra permitirnos evaluar su verdadera dimension evo-
lutiva. Por el momento es aconsejable recordar que la mejor
manera para lograr una conclusién concerniente a este tumor,
continta siendo la evaluacién combinada de su clinica, rasgos
histolégicos y comportamiento biologico.

SUMMARY

This is a case of a woman of 48 years old, who presented a
recurrent malignant nodular hidradenoma. The lesion had been
operated in on other institution and since there are not dis-
tinctive clinical manifestations, nor histopathological changes
typical of malignancy in these cases, the diagnosis was difficult.
The treatment was surgical.

BIBLIOGRAFIA

1. Hernandez-Pérez CR. Nodular hidradenoma and hidranenocarcinoma. ] Am Acad
Dermatol 1985; 15-21

2. Lever W Schaumburg G. Tumores de los anexos epidérmicos En: Histopatologia de
la Piel. Lever W. Schaumburg G. Edit Intermédica. Buenos Aires - Argentina, 1991
577-580.

3. Touma D, Laporte M. Goossens A, et al. Malignant Clear Cell Hidradenoma Der-
matology 1993; 284-186

4. Czarnecki DB, Aarons I, Dowling JP et al. Malignant clear cell hidradenoma. Acta
dermatovener. 1981; 173-176

5. Kazakis A. Wood C. Anderson R M\letastasic Nalignant Clear Cell Hidradenoma
Associated with Bullows Pemphigoid Br | Dermatol 1938: 819826



VOLUMEN 5, NUMERO 2, JUNIO DE 1996

LINFOMA CUTANEO PRIMARIO

LINFOMA CUTANEO PRIMARIO DE CELULAS T

Go6mez Molina, Maria Clemencia
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RESUMEN

Se presenta un paciente con lesiones nédulo-ulcerativas
en miembros inferiores, las cuales cicatrizan esponta-
neamente, pero reaparecen en otras localizaciones,
acompafiadas de adenopatias inguinales. El estudio
histolégico de la lesién fue compatible con un linfoma,
el cual fue confirmado por inmunohistoquimica.

Palabras Clave: Linfoma cutdneo no micosis fungoide,
células T, antigeno CD 30.

HISTORIA CLINICA

El paciente es un hombre de 18 anos, quien consultd por presentar un
noédulo ulcerado en pierna izquierda de 5 meses de evolucién. Al examen
fisico se observa lesion levantada de 5 cms. de diametro, con centro
ulcerado, de fondo sucio y necrético en tercio inferior, cara anterior de
pierna izquierda con adenomegalia en region inguinal ipsilateral; no mas
hallazgos al examen inicial. La lesién san6 espontaneamente, dejando
cicatriz profunda y deprimida; presentd posteriormente, dos nuevas le-
siones en tercio inferior de pierna derecha, una de ellas era una Ulcera
superficial costrosa, de aproximadamente 4 cm.; la otra era una lesién
nodular eritematosa, dura y dolorosa (Fig. No. 1). Nuevamente cicatrizan
espontaneamente, pero reaparecieron semanas después. La Gltima lesion
aparecio en el gliteo izquierdo como una masa dura con signos infla-
matorios, la cual persiste luego del manejo con antibidticos, presentando
luego ulceracién cubierta con costra.

Exdmenes de Laboratorio

Hemoleucograma: Ligera leucopenia y trombocitosis.

Estudios para Leishmaniasis, hongos y micobacterias: Negativos
VDRL y Elisa anti-VIH: No reactivos.

Rx Toérax: Normales

Ecografia y TAC de abdomen: Normales.

Biopsia médula 6sea: Normal.

En la biopsia se observd, en el dermis, proliferacion de células de estirpe
linfoide, grandes, atipicas mezcladas con células histioides, de localizacion
perianexial profunda y perivascular con escaso epidermotropismo (Fig.
No. 2). Puesto que los hallazgos parecian corresponder a un linfoma
probablemente primario de piel, se realiz6 inmunohistoquimica con la
cual se realiza el diagndstico de linfoma cutaneo de grado intermedio
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Fig. No. 1. Lesiones nddulo-ulcerativas en tercio inferior de pierna derecha.

= ' % > = ﬁ f _ g
Fig. No. 2. Cuadro histolégico con hematoxina-eosina: Proliferacion de células
de estirpe linfide, grandes, atipicas mezcladas con células histioides.

de malignidad de origen en linfocitos T, con reactividad para antigeno
leucocitario y para marcadores T. UCHL1 y LEU 22 y negatividad para
marcadores B. El marcador KI-1 (CD 30) fue negativo.

Se realiza inicialmente prueba terapéutica con metotrexate 300 mg y
leucovorin 25 mg por 6 dias VO, con disminucién del tamano inicial de
la lesién. Luego se decide hacer tratamiento con radioterapia por ser
lesién Unica.

En el dltimo control se encuentra paciente asintomatico. sin actividad
tumoral.
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COMENTARIOS

El término linfoma cutaneo (LC) se debe utilizar (inicamente
para aquellos linfomas que se representan en la piel, en au-
sencia de cualquier lesion extracuténea detectable por lo menos
durante 6 meses desde el momento del diagnostico; éste y su
diferenciacion de desordenes linfoprolifetativos reactivos
(pseudolinfoma) es realizado actualmente por inmunofenoti-
pificacion y genotipificacion. La demostracion de los clones
es actualmente aceptada por la mayoria como el criterio clave
para el diagnéstico de esta entidad.*’

De acuerdo con los hallazgos inmunohistolégicos, el LC puede
ser dividido en 2 grupos principales: Linfoma cutaneo de células
T (LCCT) y linfoma cutaneo de células B (LCCB).'

Edelson introdujo hace casi 20 anos el término "linfoma cu-
téneo de células T" para referirse a un grupo de enfermedades
linfoproliferativas de la piel' con compromiso de las células
T primariamente del fenotipo CD 4+ (ayudadoras), las cuales
inicialmente afectan la piel, pero luego de un periodo variable
de tiempo puede comprometer los ganglios linfaticos y las
visceras.” Estos incluyen la micosis fungoide clasica, el sindrome
de Sézary y algunos desordenes relacionados dentro de los
que se encuentra la categoria de LCCT no micosis fungoide
que tiene 2 subgrupos principales, dependiendo de la expresion
del antigeno CD 30 por las células T. pudiendo ser CD 30
positivo o negativo."’

El caso aqui presentado corresponde a un LCCT no MF CD
30 negativo, el cual estd caracterizado por la presencia de
noédulos cutaneos tinicos o mas frecuentemente multiples, pu-
diendo ocurrir ulceraciéon; también puede haber placas o tu-
mores sin cambios eczematosos de la epidermis. A veces puede
haber compromiso de ganglios linfaticos. Generalmente pre-
sentan un curso rapido y un prondstico pobre a pesar de un
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tratamiento agresivo. Este histoldgicamente tiene una morfo-
logia predominante de células grandes. Una pequena propor-
cién puede tener un curso mas prolongado o un mejor pro-
nostico, presentando histolé%igamente infiltracion cutdnea de
tamano pequenio a mediano. -

El tratamiento de las lesiones planas puede realizarse con
PUVA, pero se debe preferir la radioterapia; las lesiones que
recidivan pueden responder a la inyeccion intralesional de
corticoesteroides. Si hay compromiso de linfaticos se usa qui-
mioterapia. Los retinoides y las citoquinas pueden inducir re-
misién si no hay mejorfa con los otros tratamientos.’

SUMMARY

We discuss here the case of a young male who presented
recurrent self - healing ulcers on his legs. By using histopat-
hology and immunohistochemistry, a diagnosis of cutaneous
T-cell lymphoma was established.

Key words: Cutaneous T-cell lymphoma non mycosis fun-
goides, T-cells, CD 30 antigen
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SINDROME DE MAFFUCCI

Presentacion de 3 Casos y Revision del Tema

Mesa Cock, Jairo

RESUMEN

El Sindrome de Maffucci es una rara enfermedad ca-
racterizada por malformaciones vasculares (hemangio-
mas cavernosos) y 6seas (condromas). El autor presenta
sus experiencias con tres casos femeninos que ha estu-
diado entre 1968 y 1993, siendo los primeros casos de
la literatura colombiana y posiblemente latinoamerica-
na. Presenta, ademds una revisién de la literatura per-
tinente.

Palabras Clave: Sindrome de Maffucci, hemangiomas
cavernosos, condromas.

INTRODUCCION

El sindrome de Maffucci es una rara enfermedad, en la cual,
se asocian: 1. hemangiomas cavernosos, 2. discondroplasia,
provocada por osteocondromas lo que se conoce también,
como encondromatosis."*?

Los angiomas en general, son tumores vasculares benignos
en principio, pero algunos con pontencial maligno, congénitos
y de 3 tipos: 1. el angioma plano, 2. el angioma capilar y 3.
el angioma cavernoso (que es el que se presenta en el sindrome
de Maffucci). Todos son congénitos.

El angioma cavernoso consiste en uno, o mas frecuentemente,
en multiples nédulos dérmicos y subcutaneos profundos, com-
presibles.

Aparecen en la infancia y persisten indefinidamente. Pueden
asociarse con angiomas capilares superpuestos.

Existen 2 sindromes raros, en los cuales pueden ocurrir nu-
merosos angiomas cavernosos: El sindomre de Maffucci, y el
conocido con el nombre inglés de "blue rubber bleb nevus
syndrome".

La discondroplasia es una imperfeccion en los cartilagos 6seos,
que da como resultado defectos de osificacidn y severas de-
formidades, reconocidas prinicipalmente como osteocondro-
mas, que pueden desarrollar finalmente tumores malignos,
principalmente condrosarcomas pero también otros, como se
vera en la revision de la literatura

Jairo Mesa Cock, Profesor Asociado
Facultad de Medicina, Universidad de Caldas, Manizales.
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Elsindrome es descrito por Maffucci en 1881. Entre los notables
colectores de lo raro, Hutchinson y Parkes-Weber, fueron so-
bresalientes. El primero, no menciona el sindrome® en sus
Archives of Surgery en 1889, y el 20. en su conocido texto’
sobre enfermedades raras de 1946, solo lo menciona sin pu-
blicar ningin caso.

En 1942 se escribe lo que se ha considerado como la publi-
cacion clasica sobre el sindrome de Maffucci, por Carleton,
Elkington, Greenfiled y Robb-Smith.*

Ellos restauran el honor eponimico dando prioridad a Maffucci,
y hacen la recoleccién de todos los casos publicados hasta
esa fecha; discuten lucidamente todos los conocimientos dis-
ponibles sobre la enfermedad. En 1955, Bean’ en una revision
de la literatura, recolecta 41 casos.

En 1962,° 57 casos, se tabulan por Hatano y sus colaboradores.

Hasta 1970° s6lo 70 casos aparecen publicados. Los casos
publicados, aparecen en Inglaterra, Alemania, Australia y Es-
tados Unidos.

Hasta donde fue posible averiguar, no se conocen publica-
ciones de él, en Colombia, ni en Ameérica Latina.

Este trabajo, es una INVESTIGACION APLICADA, cuyo ob-
jetivo, es ampliar el conocimiento a través de la presentacion
de 3 casos observados en Manizales, con los comentarios mas
relevantes de ellos y la revision bibliografica del tema, con el
fin de que ésto sirva para que se diagnostique correctamente
la enfermedad y, en lo posible, se logren prevenir sus graves
consecuencias en los afectados.

REVISION DE LA LITERATURA

Al revisar las publicaciones que sobre él existen, queda claro
que el sindrome de Maffucci es una anomalia congénita, me-
sodérmica displasica, en la cual discondroplasia y angiomas
cavernosos ocurren juntos. El diagndstico de angiomas caver-
nosos, se sospecha clinicamente con facilidad, ante la presencia
de noédulos situados profundamente en la piel, blandos, de-
presibles y que pueden acompanarse en la mayoria de los
casos de cambios en la coloraciéon de la piel que toma un
tono rojo-azulosa, sobre las arcas afectadas y aparecen fre-
cuentemente solitarios.

La mayoria de los pacientes afectados, son de apariencia normal
al nacimiento.
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Las lesiones, pueden aparecer en la niflez, pero con mayor
: 4 12283
frecuencia en la vida adulta temprana.

Se desarrollan multipes angiomas con las caracteristicas clinicas
ya anotadas, que histolégicamente son angiomas cavernosos.’

Estas lesiones no muestran tendencia a desaparecer. Es infor-
, 8
mada mas frecuentemente en hombres.

Cuando los angiomas cavernosos se presentan en la parte
distal de las extremidades en adultos jovenes, debe sospecharse
la discondroplasia (encondromatosis). También se asocia con
frecuencia a linfangiomas cavernosos y en ocasiones ellos
pueden ser la tnica manifestacién cutinea® del sindrome.

Otros hallazgos cutaneos, han sido cambios pigmentarios,
‘ 2 I8
como las maculas café-au-lait.

La discondroplasia, (encondromatosis) va desarrollandose si-
multancamente, pero en general posterior a la aparicion de
los angiomas cavernosos, y se manifiesta en los pacientes con
el desarrollo de nédulos duros que se originan en los huesos,
cspecialmente los de los dedos de manos y pies, y en las
extremidades distales de los huesos largos de antebrazos y
piernas; histologicamente son encondromas que se distinguen
radiologicamente

Estas lesiones pueden ser unilaterales y asimétricas. Son lesio-
nes dolorosas, generalmente en forma espontanea y provocada.

El crecimiento de los huesos afectados sc halla retardado y dis-
torsionado, debido a la interferencia con el cartilago epitisiario y
son frecuentes fracturas patoldgicas de dificil consolidacion.

La deformidad puede ser enorme, con las manos y los pies
R ki 8
transformados en grandes y casi indtiles masas condromatosas.

Aunque la ocurrencia familiar no ha sido informada. no puede
,oe 8
descartarse una base genética.

Pueden ocurrir malignidades primarias mf)ltiples.8 Diferentes
tumores mesodérmicos, benignos y malignos se han informado
en el sindrome de Maffucci y tiene un potencial alto de
malignizacion.

El tumor maligno mas comun es el condrosarcoma originado

en la transformacion maligna de condromas y ocurre al menos
I : 8

en el 15% de los pacientes.

Otros tumores mesodérmicos que han ocurrido, son: fibrosar-
comas, angiosarcomas, linfangiosarcomas, y osteosarcomas; tam-
bién se han informado varios tumores benignos y malignos del
ovario.® Ademas se han descrito varios tumores no mesodérmicos
incluyendo gliomas y adenocarcinoma del pancreas.®

Mulins,” reporté en 1951, un caso en el cual la lesiones vas-
culares y Oseas, se presentaron desde el nacimiento, en un
nino negro, aunque el diagnostico no se hizo hasta la edad
de 6 anos (en la mayoria de casos las manifestaciones del
sindrome. solo aparecen al llegar a la adolescencia).

En una ocasién se ha informado asociado al "blue rubber bleb
nevus syndrome”."” Ocurrié en una mujer de 31 anos de edad
quien presentd NUMeErosos angiomas cavernosos caracteristicos
del "blue rubber bleb nevus', sobre casi toda la superficie
corporal; también se encontraron angiomas eréctiles y poli-
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poides en mucosa gastrointestinal, desde la orofaringe hasta
el ano. Es el primer caso confirmado de la asociacion. El
nombre de "blue rubber bleb nevus", fue dado por Bean en
1958," a una variedad de angiomas azulosos de la picl, aso-
ciados con angiomas del tracto gastrointestinal, los que causan
serias hemorragias; es una variante de angiomas con aspecto
de vejigas. acompanados con frecuencia de dolor espontinco
y sudoracién supralesional.

Otro caso publicado de sindrome de Maffucci, se halld aso-
ciado a un angioma de la cavidad oral."?

Debe tenerse presente que la enfermedad de Ollier da dis-
condroplasias sin las malformaciones vasculares cutaneas que
se ven en el sindrome de Maffucci; en otros aspectos las dos
enfermedades son indistinguibles. Reportes de angiomas in-
ternos en la enfermedad de Ollier favorece la impresion de
que las dos entidades estan relacionadas estrechamente.

Histologia

Los angiomas cavernosos en general estan compuestos de
espacios vasculares llenos de sangre, dclincados por células
endoteliales aplanadas. (Fig. No. 1).

vasculares irregulares amplios, delineados por capa unica de células endote-
liales y que contienen glébulos rojos, rodeados de estroma fibroso; esta lesion
es comin a los 3 casos comunicados en el presente trabajo

Los vasos pueden aparecer dispersos, o estrechamente rela-
cionados. Espacios dilatados, similares a venas, con pared fi-
brosa o muscular, son a veces un hallazgo prominente, y si
esto es lo predominante, podria hablarse de angiomas venosos.
Muchos de los espacios vasculares, muestran trombos recien-
tes y viejos; trombos organizados como flebolitos, se calcifican
y se pueden ver a los rayos X en las areas afectadas; también
se pueden osificar. Los hamartomas vasculares, se caracterizan
por ser vasos capilares, cavernosos y venosos en una matriz
grasosa, que contiene musculo liso. En algunas de las lesiones
los vasos son del tipo de los linfaticos y se asocian con tejido
linfoide."”

Los encondromas, son crecimientos cartilaginosos que se ori-
ginan en la cavidad medular del hueso vy, al crecer, adelgazan
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y expanden la corteza 4sea; con frecuencia son dolorosos y
pueden dar fracturas patolégicas.

Su principal complicacion es la degeneracién en condrosar-

comas que sélo puede determinarse definitivamente por his-
s 1

tologfa.

Radiologia

Se ven las lesiones 6seas, como defectos ovales, translicidos,
asociados con expansion y adelgazamiento de la cortical del
hueso, idéntico a lo que se ve en otras encondromatosis.

Comprometen predominantemente el metacarpo, metatarso y
las falanges de las manos y pies; son defectos bilaterales pero
asimétricos.

También se ven flebolitos calcificados con acortamiento del
hueso afectado.**®

Patogenia

El sindrome de Maffucci resulta de una displasia mesodérmica
al nacimiento, que afecta el tejido vascular y el cartilago.

Aunque la anormalidad es congénita, no es hereditaria.

El problema principal en que nos pone el sindrome de Maffucci
es lo referido a la relacion entre los desérdenes en dos tejidos
separados. ;Determina la lesion vascular la discondroplasia, o
son las dos producidas por algin otro mecanismo, posible-
mente genético?.

La localizacion de las lesiones en la misma region anatdmica,
no es obligatoria y es probabemente coincidencial.

Diagnéstico

Los angiomas cavernosos, muestran en el dermis inferior y
en el tejido celular subcutaneo, grandes espacios irregulares
que contienen eritrocitos y material fibrinoso; los espacios
estan rodeados por células endoteliales adelgazadas en una
hilera; las paredes fibrosas de los espacios vasculares, son de
grosor variable; en algunos casos se ven células de musculo
liso lo que da la apariencia de grandes venas. En el sindrome
de Maffucci, la mayoria de los angiomas cavernosos, muestran
espacios vasculares irregulares, delineados por una delgada
capa endotelial; en algunas lesiones sin embargo, las células
endoleliales proliferan alrededor de pequenos espacios vascu-
lares mal definidos.'

Tratamiento en Curso

Al contrario de los angiomas capilares de la infancia que
tienden a mostrar involucion en los 2 primeros afos de vida,
los angiomas cavernosos pueden no ser aparentes en los pri-
meros anos y pueden mostrar agrandamiento progresivo.
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Algunos angiomas cavernosos pueden comprometer la mayor
parte de la masa muscular de una extremidad. Las lesiones
son a veces tan extensas que intentar extirparlas podria dejar
consecuencias funcionales irreparables. Extirpaciones repetidas
e inadecuadas irradiaciones, pudieran dejar una extremidad
inutil y hacer necesaria la amputaciéon. Malformaciones arte-
rio-venosas asociadas pueden conducir a la falla cardiaca. La
embolizacion de los vasos profundos puede producir algin
encogimiento de las lesiones, pero esto no es duradero y la
extirpacion de la lesion debe hacerse en los dias que siguen
de la embolizacién; a veces los resultados cosméticos son
grandes en lesiones que no han regresado. Debe recordarse
sin embargo que lesiones aun muy extensas y profundas se
sabe que han regresado después de varios artos sin dejar
ninguna secuela. En sitios como la membrana sinovial o el
retroperitoneo pueden causar hemorragias de dificil manejo.

Las lesiones Oseas, cuando sea necesario, por deformantes,
dolorosas o por transformacion maligna, deben ser manejadas
’ 8 I 2 . uLl,

con técnicas quirtirgicas por parte de los ortopedistas.**®

Por la experiencia en uno solo de los casos motivo de este
trabajo, con la prednisona, no puede sacarse ninguna conclu-
sion a favor o en contra de esta terapia. Esta droga se ha
usado™ con éxito en los angiomas cavernosos solitarios o de
otros sindromes y en angiomas capilares de crecimiento rapido
que amenacen la funcién normal de algin 6rgano (boca, ojo,
ano, genitales, etc.), como lo hemos observado personalmente
y la respuesta exitosa, consiste en reduccién del tamano del
tumor.

METODOLOGIA

Se presenta el estudio de 3 casos con el sindrome de Maffucci,
observados entre 1968 y 1991, en el Hospital Universitario de
Caldas (caso 1) y en la consulta particular del autor (casos 2
y 3).

Informe de los Casos

CASO 1. Mujer de 22 anos de edad, quien se presento a la
consulta de Dermatologia del Hospital Universitario de Caldas
en el ano de 1968. Desde la edad de 12 anos, empezaron a
aparecer noédulos en dorso de pies, azulosos, comprimibles,
no dolorosos. (Figs. Nos. 2, 3, 4, 5, 6)

El estudio histologico, de una lesion, se informd como angioma
Cavernoso.

Se hizo estudio radiolégico de pies, que demostrd defectos
Oseos metatarsianos de encondromas (Fig. No. 7). A la paciente
se le extirparon las lesiones cutaneas que dificultaban el uso
del calzado.

Laboratorio: Todos los examenes realizados, se hallan dentro
de los limites normales.

CASO 2. Mujer de 32 anos, quien acudid a la consulta
particular en el ano de 1975, enviada por el Instituto Colom-
biano de Seguros Sociales (ICSS), por presentar varios nédulos
en las extremidades superiores y en dorso de las manos, que
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Fig. No. 2. Caso 1. Aproximacién del lado externo del pie; angiomas y Fig. No. 5. Caso 2. Rx de mano derecha (foto invertida). Se ve el encondroma
deformidad del pie en metatarso. del dedo indice ensanchandolo y rarefaccion y adelgazamaiento en otros

| huesos; también ensanchamiento focal de otros; se insinCla masa en tejidos
| blandos, posiblemente angiomatosa, entre indice y pulgar.

Fig. No. 3. Caso 1. Rx ambos pies; se aprecian encondromas que ensanchan, Fig. No. 6. Caso 3. Manos: se ven 2 nodulaciones en dorso de mano derecha,
adelgazan y deforman los huesos del metatarso y falanges. correspondientes a angiomas cavernosos; también se insinua deformidad de
los dedos (ensanchamientos proximales y medios).

Fig. No. 4. Caso 2. Mano derecha; se aprecia la deformidad de la mano y Fig. No. 7. Caso 3. Rx de manos; se ven numerosas deformidades encon-
de los dedos. muy ensanchado el indice: cicatriz en el dorso. de extirpacion dromatosas, en huesos metacarpianos y falanges.
de un gran angioma.
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empezaron a aparecer hacia la edad e 14 afios, blandos, de-
presibes dolorosos algunos de ellos y deformidades de los
dedos de las manos.

Una de las lesiones extirpadas se clasifico histoloégicamente,
como angioma cavernoso.

Las radiografias de las manos, mostraron areas translicidas de
los huesos del metacarpo y de las falanges, clasificadas radio-
légicamente como encondromas.

En el ICSS, los ortopedistas, le hicieron tratamiento quirirgico
de encondromas en metacarpianos.

Laboratorio: Todos los exdmenes realizados, se hallan dentro
de los limites normales.

CASO 3. Mujer de 19 anos de edad que fue vista en consulta
particular en diciembre de 1991, por néduos, blandos depre-
sibles en dorso de manos y tercio inferior de antebrazo derecho
de 2 aftos de evolucién, acompanados de dolor en las manos,
que se intensifica al presionar

Ella fue vista antes en el Servicio de Dermatologia del Hospital
Universitario de Caldas, donde se extirpd una lesién que se
reportd histolégicamente como angioma cavernoso, y se le
hizo el diagndstico de hemangiomatosis multiple.

Por los dolores articulares que se presentaron en sitios donde
no habfa masas angiomatosas, se sospech6 el sindrome de
Maffucci y se le ordend un estudio radiolégico de las manos,
que mostrd los defectos dseos de la encondromatosis.

A la paciente se le dio un curso de 30 dias de prednisona,
para observar el posible efecto que puediese tener en los
angiomas, pero no se observd ningun cambio objetivo.

Laboratorio: Todos los exdmenes realizados, se hallan dentro
de los limites normales.

COMENTARIOS

Las enfermedades raras, no solo son de interés para el cono-
cimiento clinico, sino que brindan datos sobre los lugares
comunes que las enfermedades tienen.

Son las publicaciones de estos casos, las que al acumularse,
brindan la informacién que mas tarde puede ser sintetizada.

Las enfermedades raras pueden contribuir al conocimiento de
los mecanismos genéticos en ellas, de interdependencias fisicas
y metabdlicas no sospechadas, como también de los chances
de error que puede tener el desarrollo de los tejidos embrio-
narios.

Los pacientes con enfermedades raras y anomalias del desa-
rrollo pueden vivir largo tiempo.

Esta longitud de tiempo, permite observar el curso de la
enfermedad, su historia y desarrollo.

La predisposicion de estas personas a raros accidente y com-
plicaciones, puede dar luces adicionales sobre su curso.
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El problema principal en que nos pone el sindrome de Maffucci
es lo referido a la relacién entre los desérdenes en dos tejidos
separados: jDetermina la lesion vascular, la discondropalsia o
visceversa?; ;son las dos producidas por algiin otro mecanismo,
posiblemente genético?.

La localizacion de las lesiones en la misma regiéon anatomica,
no es obligatoria y es probablemtne coincidencial.

Cualquier idea sobre los mecanismos genéticos, es especula-
tiva, pero es muy probable que haya varios efectos de un
mismo gene. Podria ser de importancia estudiar en la enfer-
medad de Ollier (sélo discondroplasia) o en los hamartomas
vasculares el estado del otro tejido no afectado aparentemente.

Las varias clases de malignidades de que han muerto los pa-
cientes con este sindrome, demuestren el alto riesgo de neo-
plasmas malignos: condrosarcomas, angiosarcomas, linfangio-
ma maligno, glioma, teratoma ovarico. En el futuro es probable
que los estudios sobre los recientemente descritos oncogenes,
hagan claridad sobre algiin factor en la enfermedad, que sea
el promotor de las malignidades que la acompanan.

Hay otra razén que impele a publicar enfermedades raras y
con mayor razén en sitios como el nuestro, donde practica-
mente el sindrome de Maffucci con su devastadora deformidad
y las consecuencias graves de malignidad asociada, es desco-
nocido: cualquier médico que tiene que cuidar pacientes, con
enfermedades como el sindrome de Maffucci, con su devas-
tadora deformidad, se vera beneficiado con el conocimiento
del tema y con la aplicacion de las experiencias de otros, en
sus pacientes.

Un motivo final para estas publicaciones es la esperanza de
que el estudio de casos acumulados permita que alguien des-
cubra algo para prevenir o mejorar la tragedia de los afligidos
por el mal.

En los casos presentes es importante llamar la atencién sobre
lo siguiente:

o

1. La oportunidad inusual de observar, y comunicar 3
de esta enfermedad.

Casos

Posiblemente (hasta donde fue posible averiguar), sean estos
los primeros casos conocidos en Colombia y América Latina
Debido a su rareza, y posiblemente al poco conocimiento de
la enfermedad, la mayoria de publicaciones en la literatura
médica munidal, se refieren a casos aislaos.

2. El sexo femenino en los 3 casos presentados.

La gran mayoria de casos publicados en la literatura médica,
han sido del sexo masculino. Los 3 aqui comunicados, son
mujeres. Especulativamente, puede esto ser coincidencial, o
pudiese tener alguna explicacion, (hormonal, geografica, racial,
etc.), y sélo con el acopio de nuevos casos, se aclarara la

importancia que ello tenga en la enfermedad.
3. La terapia con prednisona.

Es importante registrar el resultado negativo de la terapia en
uno de estos casos, con prednisona y que ha sido (itil en el
tratamiento de algunos casos de angiomas cavernosos; en
ninguna publicacién, hasta ahora aparece este tipo de terapia,
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utilizada en el sindrome de Maffucci, y sera importante en-
sayarla en futuros pacientes, para determinar el papel que
pudiese tener en la biisqueda de alternativas terapéuticas en
el sindrome, ya que la tnica en la actualidad, es la cirugia.

SUMMARY

Mafucci’s syndrome is a rare condition characterized by vas-
cular malformations (cavernous hemangiomas) and osseous
malformations (chondromas). The author reports his experien-
ces with three female patients diagnosed by him from 1968
through 1993, being the first reports made in the colombian
literature and possibly in latinamerican. In addition, the author
makes a complete bibliographycal review on the subject.

Key Words: Mafucci's syndrome, cavernous hemangiomas,
chondromas.
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FIBROEPITELIOMA DE PINKUS

FIBROEPITELIOMA DE PINKUS

Arévalo Ramirez, Néstor Fernando

RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 48 anos a quien
clinicamente se le diagnosticé un dermatofibroma en
miembro superior derecho; al realizar biopsia excisio-
nal, la patologia mostré un tipico fibroepitelioma de
Pinkus.

Dado lo raro de este caso se quiere realizar una breve
revision del tema.

Palabras Clave: Fibroepitelioma de Pinkus, carcinoma
basocelular.

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo femenino, de 48 anos de edad, quien consultd a la
Institucidn por presentar desde hacia 6 meses una lesidn ubicada en
miembro superior derecho, levemente dolorosa, de crecimiento progresivo
(Fig. No. 1). No habia antecedentes personales de importancia.

Al examen fisico se encontré una lesién tumoral de 2.5 centimetros de
didmetro, de superficie algo hiperpigmentada y violacea, nodular, leve-
mente dolorosa a la palpacién, ubicada en antebrazo derecho.

Se tuvo una impresion diagnostica de un dermatofibroma. Se decidio
realizar biopsia excisional.

Histopatologia

El estudio histopatolégico (Fig. No. 2) demostré un tumor consistente
en bandas alargadas delgadas, ramificadas y entrelazadas de células ba-
saloides originadas en la epidermis, margenes libres, hallazgos tipicos de
un fibroepitelioma de Pinkus.

COMENTARIOS

En 1939, Pinkus y Gould describen la asociacion entre el tumor
fibroepitelial basaloide y la enfermedad de Paget extramamaria.

En 1933, Pinkus fue el que identifico y describié este tumor
y dijo: "No constituye una nueva entidad. es una rara variedad

. 1
de carcinoma basocelular”.

En 1985 Bryant, descubre la asociacion entre este tumor y el
carcinoma de seno.

Néstor Fernando Arévalo Ramirez, Residente Il de Dermatologia. Empresa
Social del Estado. Centro Dermatologico Federico Lleras Acosta, Pontificia
Universidad Javeriana

Fig. No. 1.

Fig. No. 2.

Su incidencia es de 4 en 900 casos de carcinoma basocelular.

Generalmente se presenta como una lesion tumoral nodular
semejante a un fibroma, de color amarillo-rosado, solida. en



Néstor Fernando Arévalo Ramirez

un 74% solitaria. En ocasiones asociado a queratosis seborrei-
q k- 2
cas o carcinomas basocelulares superficiales.

Se ubica principalmente en la region lumbo-sacra, pero puede
verse en cabeza, pubis, orejas, piernas.

Se ha asociado con neoplasias internas y cutaneas princi-

palmente carcinoma de seno y enfermedad de Paget extrama-
g : 4.5

maria (perianal).

El diagnostico diferencial debe hacerse con neurofibromas,
dermatofibromas, hemangiomas, fibromas laxos, granuloma
) 28

pidgeno.

La histologia basica consiste en redes de células basaloides
originadas en la epidermis entremezcladas con un estroma
fibroso; aunque es un tumor localizado puede ulcerarse y
volverse invasivo.® Ademas se ha descrito una variante quistica
del mismo.’

El tratamiento de eleccion es la excision completa del tumor.”

68
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SUMMARY

We present the case of a woman whose initial diagnosis was
dermatofibroma. Later on, after a biopsy, a diagnosis of fi-
broepitelioma of Pinkus was made.
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NEUROFIBROSARCOMA

NEUROFIBROSARCOMA EN NEUROFIBROMATOSIS I

Jaramillo R., Ana Patricia
Jiménez C., Guillermo
Restrepo, Rodrigo

RESUMEN

Se presenta el caso de un hombre de 52 afios con una
masa en antebrazo izquierdo de 5 afios de evolucién.

El diagnéstico clinico e histopatolégico correspondié a
Neurofibrosarcoma o Schwanoma Maligno. El paciente
padecia una Neurofibromatosis I (NF-1).

Palabras Clave: Neurofibrosarcoma, neurofibromato-
sis.

HISTORIA CLINICA

Hombre de 52 anos, quien consulta por una masa de crecimiento pro-
gresivo en antebrazo izquierdo desde hace 5 aros, acompanado de dolor
y debilidad muscular en el Gltimo mes.

AP: NF-1
AF: Todos sus hijos (7) y sus nietos (4) NF-1.

Al examen fisico inicial presentaba masa mal definida de consistencia
dura en el trayecto del nervio cubital izquierdo. Durante el siguiente
mes, tuvo rapido crecimiento de la lesién, tornandose en una masa
excéntrica de 8x8 cm.

También presentaba multiples neurofibromas dérmicos, maculas café
con leche, efélides axilares e inguinales y multiples nédulos de Lisch
bilaterales.

Histopatologia

Tumor fusocelular con diferenciaciéon neural, intensa celularidad, pleo-
morfismo y anisocariosis. Hay figuras mitéticas y nuicleos atipicos. El
tumor fue negativo para la proteina S-100.

Examenes de Laboratorio

Rx térax, Rx antebrazo y gamagrafia ésea no mostraron extensién local
ni a distancia de la enfermedad.

TAC (Tomografia axial computarizada) de antebrazo contrastado: Lesion
ovalada de 10 cm de diametro, hipodensa y con pared bien definida,
proxima al paquete vasculonervioso de la regién interosea.

Ana Patricia Jaramillo R., Residente | Dermatologia CES.

Guillermo Jiménez C., Dermatélogo Oncodlogo y Cirujano Dermatolégico.
Rodrigo Restrepo, Patélogo.

Correspondencia: Ana Patricia Jaramillo R.. CES Sabaneta Carrera 43A No.
52 Sur 99, Medellin.
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Fig. No. 1. Aspecto clinico. Neurofibrosarcoma.

Fig. No. 2. Aspecto histologico. Neurofibrosarcoma.

Tratamiento

Se planea cirugia conservadora (excisién quirtirgica amplia) mas radio-
terapia post-operatoria.

COMENTARIOS

La neurofibromatosis (NF) es una genodermatosis con potencial
maligno, heredada en forma autosdmica dominante. Hay dos
formas bien definidas gené¢ticamente, la NF-1 cuyo gen esta
sobre el cromosoma 17 y la NF-2 sobre el 22.
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Neurofibromas dérmicos.

Fig. No. 3.

Fig. No. 4. Nédulos de Lisch.

Los criterios para el diagnostico de NF-1 son:

- 6 6 mas maculas café con leche mayores de 5 mm en
individuos prepuberales y 15 mm en postpuberales.

- 2 6 mas neurofibromas de cualquier tipo o uno plexiforme.
- Efélides en region axilar o inguinal.

- 2 6 mas nodulos de Lisch.

- Glioma de N. éptico

- Lesiones 6seas caracteristicas.

- Familiar de primer grado con NF-1

El gen NF-1 es considerado un gen supresor de tumores. Su
producto. la neurofibroma. cuya funcion normalmente es la
diferenciacion celular, esta disminuida, lo cual deja un sustrato
para neoplasis '

REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

Neoplasias Asociadas a NF-1* %
Neurofibrosarcoma 4
Tumores intracraneales 4
Feocromocitoma 0.004-1
Leucemia 0.004

El neurofibrosarcoma o schwanoma maligno es un sarcoma
originado en un nervio periférico o neurofibroma. Correspon-
de al 10% de todos los sarcomas y 50% se presenta en neu-
rofibromatosis. Su incidencia es mayor entre los 20-50 anos.’

Clinicamente se presenta como una masa indistinguibe de otros
sarcomas, casi siempre en relacién con un tronco nervioso mayor,
por lo cual su localizacion mas frecuente es en la porcion proximal
de extremidades y tronco superior. El diagndstico se confirma
por estudio histopatolégico, inmunohistoquimica, siendo el prin-
cipal marcador la proteina S-100, la cual es negativa en el 50%
por la pérdida de diferenciacion del tumor, y en raras ocasiones
se requiere microscopia electronica.’

Ya que el control de la enfermedad local no mejora la super-
vivencia, el tratamiento inicial con cirugia radical como la
amputacion ha pasado a un segundo plano. y se prefiere la
cirugia conservadora (excision amplia con margenes sanos de
3 cm) mas radioterapia postoperatoria.”

El neurofibrosarcoma es considerado un sarcoma de alto grado
de malignidad, con mas pobre pronostico para los pacientes
con NF, teniendo una supervivencia a los 5 anos del 16%
comparado con el 53% para los casos esporadicos. Los prin-
cipales sitios de metastasis son: Pulmon, higado, tejido celular
subcutaneo y hueso.’

CONCLUSIONES

Se presenta el caso de ncurofibrosarcoma o schwanoma ma-
ligno, comprobado con estudio histopatolégico en un paciente
con neurofibromatosis-1.

SUMMARY

We report the case of a 52 year-old man with a mass in the
forearm of 5 years of evolution.

The clinical and histopathologic diagnosis was a Neurofibro-
sarcoma or Malignant Schwanoma. The patient had a type-1
Neurofibromatosis (NF-1).

Key words: Neurofibromatosis, neurofibrosarcoma.
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CARCINOMA BASOCELULAR SUPERFICIAL SOBRE
DERMATOFIBROMA

Arévalo Ramirez, Néstor Fernando

RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer, de 53 afos de edad,
a quien se le diagnosticé un dermatofibroma. Posterior
a la reseccion total, el estudio histopatolégico mostrd
un dermatofibroma tipico sobre el cual se asienta un
carcinoma basocelular superficial.

Dado lo rara de esta presentacién del tumor, vale la
pena que lo tengamos en cuenta en nuestra practica
clinica.

Palabras Clave: Carcinoma basocelular sobre dermato-
fibroma.
o Fig. No. 1.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 53 anos de edac, sexc femenino quien consulté a la Institucion
por presentar desde hacia 5 arios una lesiéon en miembro inferior derecho
que habia aumentado paulatinamente de tamano, sin otra sintomatologia
asociada. Antecedentes personales sin importancia

Al examen fisico se encontré una lesion tumoral de 4x7 milimetros de
diametro, ubicada en cara posterior de pierna derecha, de superficie
hiperpigmentada, dura, signo de pastilla (+). (Fig. No. 1).

Se tiene una impresién diagndstica de un dermatofibroma.
Se realiza reseccién completa de la lesion.

HISTOPATOLOGIA

Mostré un tipico dermatofibroma sobre el cual se asienta, un tumor
compuesto por células basaloides que genera pequeias masas de atipias
celulares y francas hendiduras que separan la epidermis de la dermis,
correspondiendo a un carcinoma basocelular superficial. (Figs. Nos. 2
v 3).

COMENTARIOS

Aunque la mayoria de dermatofibromas persisten de manera
indefinida, algunos sufren involucién espontanea; esta descrito
en la literatura que el 2 al 8% de estos tumores desarrollan
un epitelioma.'

Néstor Fernando Arévalo Ramirez, Residente Il de Dermatologia, Empresa
Social del Estado, Centro Dermatologico Federico Lleras Acosta. Santafé de
Bogota

Fig.- No. 3.
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En 1928 Civatte describi6 la asociacién entre los dermatofi-
bromas y la hiperplasia epidérmica. En 1931, Biberstein co-
mentd que esta hiperplasia hallada era atipica. Son Halpryn
y Aller en 1959 quienes informan que el 8% de estos realizan
cambios de carcinoma basocelular.

Las caracteristicas clinicas de esta asociacién son excepcionales:
El dermatofibroma precede durante varios anos la aparicién
del epitelioma; generalmente ocurre en mujeres entre 40 y 77

anos de edad; se ubican principalmente en los miembros -

inferiores; por Gltimo es necesario conocer las modificaciones
s oy Tl R
clinicas que el epitelioma pueda realizar.

Existe controversia sobre la génesis de estos cambios, ya que
7k : 12
para unos autores puede ser neoplésico para otros es reactivo.

La teoria neoplasica expone que existe una estimulacién del
tumor dérmico por mediadores quimicos (aminopeptidasas)
enzimas que permiten la liberacién de mucopolisacaridos que
inducen la proliferacion,** esta actividad proliferativa es mayor
en la epidermis."*

También se ha encontrado un incremento del ciclo celular
epidérmico basal, estimulado por el factor de crecimiento epi-
dérmico y ciertas prostaglandinas. Ademas se han identificado
la expresion aberrante de queratinas K6, K16 y K14, queratinas
marcadoras de las células basales.'? Por ultimo, se encontrd
reduccién de la expresién de Beta2 microglobulina (molécula
del HLAI)’ y similar diferenciacién entre las células basales
normales y las vistas en estos tumores.*

La teoria reactiva argumenta encontrar negativos los marcadores
de las células basales en los tumores; ademas vieron expresiéon

~1

to
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de la queratina K19, marcadora de la célula de Merkel y ausencia
de la protefna P53.%°

Con esto se puede concluir que la génesis de esta modificacion
es espectral: Oscila entre la hiperplasia epidérmica y el franco
carcinoma, dependiendo de estimulos por factores de creci-
mientos y mediadores quimicos.

SUMMARY

This a case report of a 53 year-old woman with a cutaneous
lesion dermatofibroma-lke.

After surgical resection, the histopathology showed a basal
cell epithelioma overlying a typical dermatofibroma. This is
an uncommon fynding and controversy exists whether this
change is neoplasic or reactive in origin

Key words: Dermatofibroma superficial basal cell epithelioma.
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LINFOMA B DE CELULA GRANDE CUTANEO PRIMARIO

Informe de un caso

Santacoloma Osorio, Germdn
Acosta de Hart, Alvaro

RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente con linfoma B de
célula grande cutdneo primario, localizado en el pabe-
116n auricular derecho. El diagndstico fue confirmado
por histopatologia e inmunohistoquimica. Se inicié ma-
nejo con radioterapia.

Palabras Clave: Linfoma B de célula grande cutdneo pri-
mario; Linfoma T de célula grande cutdneo primario.

INTRODUCCION

Los Linfomas Cutaneos de Célula Grande (LCG), constituyen
un grupo heterogénco de linfomas de células T y B. Varios
reportes indican que la mayoria de linfomas cutaneos diferentes
de micosis fungoide y sindrome de Sézary son linfomas de
células grandes (80%), representando casi el 40% de todos los
linfomas cutaneos registrados."**

Estos linfomas deben ser diferenciados de otros tumores de
c¢lula grande que pueden ocurrir primariamente en la piel,
como carcinomas, melanomas, sarcomas y neoplasias histio-
citicas verdaderas; diferenciarlos basandose en criterios histo-
logicos solamente, es extremadamente dificil y en algunos
casos imposible. En anos recientes esto se ha facilitado por
la disponibilidad de anticuerpos contra citoqueratinas, antige-
nos asociados a melanoma y vimentina.

Una vez el diagnostico de LCG ha sido establecido, la distincion
debe ser hecha entre linfomas originados en células T, y los
originados en c¢lulas B, correlacionando los criterios clinicos,
histolégicos e inmunohistoquimicos.*

HISTORIA CLINICA

Hombre de 67 anos de edad. natural y procedente de Vélez (Santander),
agricultor, con lesién tumoral en el pabellén auricular derecho, de 9
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meses de evolucion, la cual el paciente asocia a trauma, asintomatica,
de crecimiento lento y progresivo. Al examen fisico presentaba lesion
tumoral, de forma ovoide, de 3x4 cms., que comprometia el lébulo de
la oreja derecha, y se extendia al helix en sus dos tercios inferiores, con
bordes netos, eritematoviolacea, superficie brillante, ligeramente desca-
mativa, de consistencia firme, no dolorosa, sin ulceracién (Fig. No. 1).
No se palpaban adenopatias regionales.

Con impresiones diagnosticas de linfoma cutaneo primario B vs. angio-
sarcoma, se tomé biopsia incisional.

La histopatologia demostré lesién tumoral que comprometia la dermis
en su totalidad, y el tejido celular subcutaneo, compuesta por un infiltrado
de células grandes de aspecto linfoide, con nucleos irregulares atipicos,
mezclados con linfocitos maduros, plasmocitos y escasos polimorfonu-
cleares, hallazgos compatibles con linfoma, melanoma y carcinoma es-
camocelular indiferenciado (Figs. Nos. 2 vy 3).

El estudio de inmunohistoquimica informé: Proteina S 100 negativa,
antigeno de membrana epitelial (EMA) negativo, antigeno comun leuco-
citario (LCA) positivo, la poblacién tumoral fue positiva para CD20 y
las células reactivas positivas para UCHL-1 y CD2. Con estos resultados
se diagnostico linfoma de célula grande cutaneo primario renotipo B.

Los estudios complementarios: Cuadro hematico, quimica sanguinea vy
parcial de orina fueron normales. Radiografia de térax y ecografia abdo-
minal sin signos de infiltracién tumoral.

Se inici6 tratamiento con radioterapia local.
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Fig. No. 2.

DISCUSION

Los linfomas T de célula grande cutdneos primarios, repre-
sentan un grupo extremadamente heterogénco de linfomas,
no soélo con respecto a la citomorfologia y caracteristicas in-
munofenotipicas, sino también a su presentacion clinica y
comportamiento biologico.

Clinicamente, la mayoria de pacientes son adultos, y se pre-
sentan con nddulos solitarios, ocasionalmente ulcerados; solo
en una pequena porcion de pacientes (10%) no se encuentran
confinados a un arca anatomica. Las lesiones pueden cursar
con parcial 0 aun completa regersion esponténea.” Disemina-
cidn extracutanea ocurre solamente en una minoria de pacien-
tes y cuando sucede casi siempre compromete ganglios linfa-
ticos regionales en primera instancia.®

Histologicamente muestran un denso infiltrado no cpidermo-
tropico, con grandes nidos de células tumorales y células in-
flamatorias, principalmente linfocitos pequenos alrededor de
los nidos. La mayoria de células tumorales presentan nucleos
irregulares redondos u ovalados, con uno o varios nucléolos
cosinofilicos prominentes, células multinucleadas y figuras mi-
toticas numerosas.*’

Inmunohistoquimicamente se evidencia como la mayoria de
estos linfomas se originan en células T CD30 positivas y tienen
mejor pronostico que los LCG CD30 negativos. Las células
neoplasicas generalmente tienen fenotipo celular CD4 aberran-
te, con pérdida variable de los antigenos CD2, CD3 y CD5,
no expresan CD15, ni antigeno de membrana epitelial ***”

En enfermedad localizada la radioterapia es el tratamiento de
cleccion y en enfermedad cutanca generalizada o con enfer-
medad extracutanea, es necesaria la poliquimioterapia sistémi-
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Estos linfomas con frecuencia recidivan en la piel, pero en
. - o - 8
general tienen un pronostico favorable.

Los linfomas B. de célula grande cutancos primarios, en con-
trastc a los anteriores representan un grupo homogénco de
linfomas cutancos. La gran mayoria estan compuestos por
células tumorales con caracteristicas morfoldgicas de células
B normalmente encontradas en los centros germinales: Células
clivadas grandes y pequenas (centrocitos), y células grandes
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no clivadas (centroblastos). Representan una entidad clinico-

patologica distintiva y es comiinmente designada como linfo-
; g " : s A

mas de células centro foliculares cutaneos primarios.

Los linfomas de células centrofoliculares cutaneos primarios,

no son raros y varias series grandes han sido recientemente
. 12137141

publicadas.'***1***

Clinicamente los pacientes presentan noédulos, tumores, o pla-
cas, rojo violaceas, generalmente de supertficie lisa, brillante;
la descamacion y ulceracion son raras. En la mayoria de los
casos las lesiones estan confinadas a un area de piel, prefe-
rencialmente en el tronco (en particular la espalda). cuero
cabelludo y en pacientes viejos, en las piernas. Los tumores
del tronco con frecuencia estan rodeados por papulas mas
pequenas o placas ligeramente infiltradas y eritema anular, lo
que ha16 sido descrito como Reticulohistiocitoma Crosti del
Dorso.

Los rasgos histologicos muestran considerable variacion, lo
que se relaciona con la edad, tamano y tasa de crecimiento
de la lesion biopsiada. Las lesiones pequenas y tempranas
presentan un infiltrado perivascular y perianexial que conticne
una mezcla de células clivadas pequenas, grandes y numerosas
células T reactivas. Los tumores grandes generalmente mues-
tran un intiltrado dérmico difuso, con predominio de células
clivadas grandes (como corresponde a nuestro paciente), en
ocasiones con marcada multilobulacion. Los macrofagos puc-
den ser numerosos; los eosindfilos, neutréfilos y plasmocitos

1217
sONn €scasos.

Inmunofenotipicamente estan caracterizados por tincion mo-
noclonal de una poblacion de células B, CD20 positivas. Ex-
presan cn forma marcada antigenos HLA DR, son negativos
para antigcnos CD5 y ocasionalmente expresan antigenos
CD}O 12,1418

La radioterapia es el tratamiento de eleccion. Sélo en pacientes

con lesion cutanea generalizada, y en los casos de enfermedad
3 . T s R i aiBsh8

extracutdnea, es necesaria poliquimioterapia sistémica.

Se pueden presentar recurrencias cutaneas y generalmente ocu-

rren en el mismo sitio de la lesion inicial. La mayoria de los
g oo o 15

casos tienen un excelente prondstico
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SUMMARY

This report describes a case of primary cutaneous large cell
lymphoma of B-cell type, that was located in the right pina.
The diagnosis was confirmed by histology and inmunohisto-
chemestry. Radiotherapy was used to treat the patient.

Key words: Primary cutaneous large cell lymphoma of B-cell
type; primary cutaneous large cell lymphoma of T-cell type.
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HIDRADENOMA DE CELULAS CLARAS
Presentacion de un caso y Revision de la literatura

Montealegre Gomez, Carlos Eduardo
Correa Londoiio, Luis Alfonso

RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente con un Hidradenoma
de Células Claras, con caracteristicas clinicas atipicas
en relacién con los casos informados en la literatura,
por lo cual el diagnéstico solamente se hizo con el es-
tudio histopatolégico. Se hace ademéas una revision de
los casos informados desde principios de siglo hasta la
época actual.

Palabras Clave: Hidradenoma de Células Claras, Ecri-
no.

INTRODUCCION

El Hidradenoma de Células Claras (HCC) es un tumor benigno
de origen ecrino, el cual raramente se maligniza; a la tincion
del tejido con hematoxilina-eosina. tiene unas caracteristicas
histopatolégicas que lo diferencian de otros tumores ecrinos
y que afecta mas al sexo femenino que al masculino, aunque
su incidencia real se desconoce. Este aparece principalmete en
las edades medias de la vida y la mayoria son en el hemicuerpo
superior, siendo los miembros superiores y la cabeza sus sitios
predilectos

HISTORIA CLINICA

Varon de 33 aros de edad, residente en Medellin, quien consultd en
octubre de 1993, con un cuadro de 3 meses de evolucion consistente en
una lesion Unica localizada en la cara anterior del hombro derecho, la
cual le empezé como un "barro’, al que él mismo apreto, luego de lo
cual éste se abscedo y recibid manejo antibiético y drenaje, posterior a
lo cual se torné en un nédulo eritematoso, de crecimiento rapido, doloroso
de manera esponténea, cuya superficie exudaba un material serohematico.
El paciente negaba otros sintomas sistémicos o antecedentes personales
o familiares de importancia.

Al examen fisico durante la consulta se halld un tumor sésil tnico de
3x3x1.5cm, con una base de 2.5 cm. de didmetro, localizado en cara
anterior del hombro derecho. Tenia una superficie eritematosa, casi an-
giomatosa, brillante, hiimeda y papilomatosa, algo cerebriforme, la cual
drenaba un material serohematico continuamente (Fig. No. 1). E! resto
del examen fisico fue completamente normal.
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Fig. No. 1.

Fig. No. 3.
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Ante dicho caso se hicieron los diagnésticos clinicos de granuloma
pidgeno, poroma ecrino, papiloma viral, hemangioma y sarcoma de Kaposi
y se procedi6 a tomarle biopsia por sacabocado.

El informe anatomopatolégico mostrd una epidermis hiperqueratésica
con papilomatosis externa moderada, acantosis irregular, elongacién y
anastomosis de la red de crestas, incluso atrapando islotes de dermis. En
la dermis reticular se observaron masas lobuladas compuestas por dos
tipos celulares, las primeras baséfilas, de nicleos redondeados, algo fu-
siformes unas de ellas y las segundas poliédricas de citoplasma claro
cuyo nucleo era hipercromatico. Ademas se veian limenes tapizados por
un epitelio cibico simple y espacios quisticos que contenian material
proteinaceo granular (Figs. 2 y 3).

Ante dichos hallazgos se hizo el diagnéstico de hidradenoma de células
claras, por lo cual el paciente fue llevado a cirugia en noviembre del
mismo ano, en donde se le hizo una reseccién del tumor, la que fue
informada luego como completa por el patdlogo.

La evolucién posquirtrgica fue excelente y actualmente el paciente goza
de un perfecto estado de salud.

REVISION DE LA LITERATURA'Y
COMENTARIOS

El hidradenoma de células claras pertenece a la familia de los
tumores suborganoides de origen ecrino', el que a lo largo
del tiempo ha recibido los nombres de carcinoma papilar de
células claras (Liu 1949°), epitelioma sudoriparo (Stout y Cooley
1951%), mioepitelioma de células claras (Lever y Castelman
1952%), hidradenoma de células claras (Keasbey y Hadley 1954°),
adenoma sudoriparo de células grandes (Kersting y Helwig
1955%"), porosiringoma e hidradenoma cutaneo solido y quis-
tico (Winkelmann y Wolff 1968%).

Los primeros casos de tumores similares fueron informados
por Mayer en 1941°, luego de lo cual Lever y Castelman en
1948™ y 1952* informaron varios mas y le llamaron mioepite-
lioma de células claras, debido al aspecto fusiforme de las
células basofilas, que se parecia a dicho tipo celular mioepitelial,
el cual pensaron era su origen, pero no fue sino hasta que
O’'Hara, Hashimoto y Lever hicieron estudios de microscopia
electronica y enzimohistoquimica entre 1966 y 1969, cuando
se logré determinar el origen ecrino de dicho tumor.'*?

La incidencia real del tumor es desconocida®, pero afecta més
a las mujeres que a los hombres, con dos picos de incidencia
en la 2% y la 6® décadas de la vida y una edad promedio de
35 anos, teniendo en cuenta que el caso mas joven es el de
un bebé de 1 ano y 8 meses y el mas viejo a los 95 anos,
aunque se tiene el informe de un bebé con un HCC maligno,
presente desde el nacimiento, el cual le ocasiond la muerte
por el compromiso multisistémico.™

Los sitios mas comunmente afectados son las extremidades
superiores y la cabeza (aproximadamente un 60% de todas
las lesiones).

El tumor se ha informado como maligno en menos del 7%
de los casos de la literatura y aun mas raramente metastasico.

Clinicamente se cracteriza por ser un nodulo firme, aunque a
veces puede ser renitente, lo cual debe orientar al diagnostico™,
localizado en la dermis y cuyo crecimiento es en general lento,
que mide en promedio entre unos 5 y 20 mm. de didmetro,
pero que puede llegar a tener dimensiones enormes. General-
mente esta cubierto por piel normal o ligeramente hiperque-
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ratbsica y rara vez se halla ulcerado. Ocasionalmente exuda
. e 16
un material serohemético.
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La histopatologia es caracteristica,”* mostrando un tumor dér-
mico bien circunscrito y a veces encapsulado, compuesto de
masas lobuladas que se extienden hasta la grasa subcutanea.

Dentro de las masas se ven limenes ramificados de diferentes
tamanos (aunque a veces hay que seriar el corte para verlos),
en los que se puede ver secrecion por decapitacion y que se
encuentran tapizados por cuatro tipos celulares a saber:

- Ecrinas secretorias columnares con microvellosidades.

- Dermoductales cuboideas con una zona filamentosa perilu-
minal (ZFP).

- Epidermoductales cuboideas con ZFP, lisosomas y ocasional-
mente granulos de queratohialina

- Transicionales entre los tipos descritos.

A menudo se encuentran espacios quisticos (aunque su apa-
riencia clinica no lo parezca), que parecen provenir de la de-
generacién de las células tumorales mismas, los cuales se
encuentran llenos de un material proteinaceo ligeramente eosi-
néfilo y homogeéneo.

En las porciones sélidas del tumor se ven tres tipos celulares
diferentes a saber:

- Células poliédricas o fusiformes con nicleos redondeados y
citoplasma basdfilo.

- Células redondeadas o poliédricas, cuyo citoplasma claro
hace que resalten la membrana citoplasmatica y sus nicleos
pequenios y oscuros y las hace facilmente identificables (de
ellas deriva su nombre el tumor).

- Células transicionales entre los dos tipos anteriores.

Ocasionalmente se puede observar diferenciacién epidermoide
consistente en células con granulos de queratiohialina, forma-
cién de perlas corneas e incluso queratinocitos formando una
cuticula eosinofila alrededor de los limenes, semejando el
acrosiringio.

Los estudios de enzimohistoquimica'"'* han mostrado grandes
cantidades de glucégeno, con enzimas para su metabolismo
(principalmente grandes cantidades de amilofosforilasa y en-
zima ramificante), enzimas respiratorias (del tipo deshidroge-
nasa succinica y difosfopiridin-nucleétido diaforasa), material
PAS positivo, enzimas como la glucosa 6 fosfatasa, la leucina
aminopeptidasay la fosfatasa acida y una ausencia de fosfatasa
alcalina e indoxil esterasa, combinacion muy semejante a la
de las células claras del acino y ducto ecrinos.

Histogenéticamente el tumor parece derivarse del acrosirin-
. 18
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El diagnostico diferencial debe hacerse clinicamente con la
mayoria de los tumores derivados de los anexos epidérmicos
y con el carcinoma basocelular (en los casos ulcerados). pero
histologicamente sus principales diagndsticos diferenciales son
el poroma y el espiradenoma ecrinos, aunque en algunos casos
se puede presentar a confusion con cl triquilemoma y el mismo
sindrome de Degos."”
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El pronostico es, en general, excelente, siempre y cuando se
realice la excision completa del tumor, la cual se constituye
en el tratamiento de eleccién, y no se encuentren cambios
malignos, puesto que los HCC malignos, aunque sumamente
raros, son tumores radiorresistentes.”

SUMMARY

The case of a patient with clear cell hidradenoma with atypical
clinical characteristics, according with the cases reported in
the literature, is presented here. The diagnosis had to be made
based exclusively on the histopathological study. A revision
of all cases reported in the literature since the beginning of
the century up to now, is included here also.

Key words: Clear cell hidradenoma, eccrine.
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LCCT, CD30 POSITIVO

LINFOMA T DE CELULA GRANDE, ANAPLASICO CD 30
POSITIVO CUTANEO PRIMARIO

Morales Ruiz, Claudia
Acosta de Hart, Alvaro

RESUMEN

Presentamos un paciente masculino de 23 afios con
diagndstico de Linfoma T de célula grande, anaplasico
CD30 (+) cutaneo primario; este tipo de linfoma cuta-
neo a diferencia de los linfomas nodales de célula gran-
de tiene un buen pronéstico y un curso clinico
favorable; se originan en piel y cuando se diseminan lo
hacen a ganglios linfdticos regionales.

El caso que nos ocupa, fue de dificil diagndstico, no
hizo diseminacién a ganglios regionales y muy posi-
blemente su prondstico es reservado, por compromiso
sistémico.

Palabra clave: Lifoma cutdneo de células.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 23 anos, sexo masculino, quien fue remitido de la Liga Contra
el Cancer, seccional Villavicencio al Instituto Nacional de Cancerologia
(INO), por presentar una lesion pruriginosa de dificil tratamiento en
muslo derecho de 4 anos de evolucién y masa inguinal izquierda de 5
meses de evolucion. El paciente fue visto en la consulta de Dermatologia,
donde se evidencié una placa redondeada de 20x20 cm en la cara ante-
rolateral proximal del muslo derecho, con bordes hipopigmentados y
centro eritematoso, liquenificado; ademas presentaba un conglomerado
ganglionar izquierdo de 5x5 cm y una adenopatia axilar derecha de 1
cm. (Fig. No. 1). El cuado dermatolégico fue interpretado inicialmente
como un eczema de contacto crénico vs compromiso en piel por linfoma.
Se realiz6 un estudio histopatolégico el cual fue compatible con el primer
diagnostico y se dio tratamiento con esteroide topico sin mejoria. El
cuadro hematico mostrd leucocitosis de 20.300, PMIN: 73%, linfocitos:
27%. LDH: 342, Biopsia ganglionar inicial: negativa para malignidad,
Radiografia de térax y Ecografia abdominal: normales.

La nula respuesta a la terapia y la sospecha de compromiso cutaneo por
linfoma nodal obligaron a repetir la biopsia de piel, encontrandose:
Epidermis con hiperquerataosis y paraqueratosis focal. disminucion del
patron de crestas y papilas, infiltrado de células mononucleares, linfocitos
e histocitos de tipo liquenoide en la dermis papilar y perivascular super-
ficial, epidermotropismo y nidos de células mononuclearesen la epidermis.
UCHL-1 fuertemente positivo Dx: Linfoma cutaneo T (Fig. No. 2). Nueva
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Nacional.

Alvaro Acosta de Hart, Instructor Asociado Universidad Nacional, Jefe de
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Fig. No. 1.

biopsia ganglionar: Linfoma anaplasico CD30 positivo. origen en linfocitos
T. Antigenos de membrana epitelial: Negativa.

Se inici6 tratamiento con metrotexate con mejoria de la placa liquenificada
en muslo y disminucién del tamano ganglionar.
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DISCUSION

Los linfomas cutaneos de células T (LCCT) representan un
65% de todos los linfomas cutaneos primarios, siendo la mi-
cosis fungoide/sindrome de Sézary (MF/SS) las formas mas
comunes. Con las recientes técnicas de inmunohistoquimica
y biologia molecuar, se ha aclarado que los LCCT son un
grupo heterogéneo de entidades con diferente curso clinico y
respuesta al tratamiento, lo que hace indispensabe su clasifi-
cacion.

Las lesiones tempranas de LCCT no muestran las caracteristicas
inmunofenotipics aberrantes, que se ven en los estados avan-
zados, siendo indistinguibles de las condiciones cuténeas in-
flamatorias benignas por criterios de inmunotipificacion.'

Hasta hace muy poco tiempo se pensaba que los LCCT no
MF correspondian a manifestaciones cutaneas de enfermedad
sistémica, sin embargo se ha encontrado que algunos tipos
de linfoma maligno de células T pueden originarse en piel e
inicialmente no tener compromiso extracutdneo. También se
ha observado que los linfomas cutaneos primarios pueden
tener un curso clinico y prondstico diferente a los linfomas
nodales del mismo tipo histologico.

La mayoria de LCCT primarios no MF/SS son linfomas de
célula grande. El diagnostico diferencial histolégico inicialmen-
te debe realizarse con carcinomas, melanomas, sarcomas y
neoplasias histiociticas. La diferenciacién se confirma con el
uso de anticuerpos monoclonales (Tabla 1).* Los LCCT grande,
que expresan el antigeno CD30 tienen mucho mejor pronéstico
que los CD30 negativos. La expresién del antigeno CD30 es
el factor prondstico mas importante en este tipo de linfoma.
No se han encontrado diferencias en la presentaciéon clinica
o pronostico entre los LCCT anaplasicos y no anaplasicos.’
Aungue no tenemos certeza de la evolucion hacia el futuro
de nuestro paciente, el compromiso sistémico nos hace pensar
en un mal prondstico.

Tabla 1

‘ .
Anticuerpo = Carcinoma | Melanoma | Linfoma [Ca Merkel

LCA 2 : . [ _
S100 & -(-) : o(+)
HMB45 H ~(9)
Citoqueratina - -
Neuroflamenta - H 2 =
Ximentina - + " .

= £t

| * Focalmente positivo,

Las células tumorales CD30 positivas son grandes con ntcleo
redondo u oval, uno o varios nucléolos prominentes y abun-
dante citoplasma. Puede haber células multinucleadas, similares
a las de Reed Sternberg.” Los linfomas nodales primarios CD30
positivos son mas frecuentes en ninos y adolescentes; estos
generalmente expresan el antigeno de membrana epitelial, e
infrecuenemente el anticuerpo HECA-452, a diferencia de los
linfomas cutaneos primarios CD30 positivos.’
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En este paciente el diagndstico de linfoma cutaneo primario
se confirmo por la presentacion del cuadro clinico y la no
expresion del antigneo de membrana epitelial.

La mayoria de pacientes clinicamente presentan un nodulo o
tumor ulcerado. La diseminacion extracutanea sucede en una
minoria de los pacientes y generalmente es a los ganglios
linfaticos regionales. Nuestro pacientes se comport6 de manera
diferente porque presentaba como Uinica manifestacion cutanea
una placa eczematosa y el compromiso ganglionar curiosa-
mente era contralateral.

El LCCT grande Ki-1 positivo a diferencia del compromiso
cutdneo secundario a linfoma nodal, usualmente tiene buen
pronostico, a pesar de pertenecer al grupo de linfomas de alto
grado de malignidad por sus caracteristicas citomorfolégicas."’

El tratamiento de eleccion en pacientes con enfermedad cu-
tdnea localizada es la radioterapia. Cuando hay compromiso
de los glandios linfaticos regionales se puede realizar radiote-
rapia de las lesiones cutancas y de los grupos ganglionares
comprometidos, combinandolo o no con escisién quirurgica,
de los ganglio. En nuestro paciente se eligié como modalidad
terapéutica la quimioterapia sistémica por presentar un estado
mas avanzado. En el momento de escribir estas lineas el pa-
ciente presentaba una respuesta parcial satisfactoria a la terapia.

SUMMARY

This is a case report a 23 year-old man, who had a Lymphoma
T of Giont Cells Anaplasic, CD30 (+), with skin primary
compromise.

This cutaneous lymphoma type has a different behavior if
compared with nodal lymphoma of giant cells, because the
former has good prognosis, favorable clincal course, and me-
tastases to regional lymph nodes.

Te diagnosis of this especial case was difficult because it had
not metastases to regional lymph nodes.

The prognosis of this case is poor, due to the systemic com-
promise

Key words: Cutaneous Lymphoma of T Cells
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MELANOMA MALIGNO SUBUNGUEAL
(LENTIGINOSO ACRAL) ResecciOn Quirurgica

Arroyave Muiioz, Luis Fernando
Jiménez Calfat, Guillerno
Restrepo Molina, Rodrigo

RESUMEN

El melanoma lentiginoso acral se considera una entidad
con caracteristicas histoldgicas y bioldgicas diferentes
a los otros tipos de melanoma. Dentro de sus varieda-
des clinicas se encuentra el melanoma subungueal que
tradicionalmente se considerd una entidad aparte.

Presentamos el caso de un hombre de 47 afios de edad
a quien se le hizo un diagndstico tanto clinico como
histolégico de melanoma maligno subungueal, secun-
dario a trauma de la falange distal del 40. dedo de la
mano izquierda. Se le practicé amputacién interfaldn-
gica proximal con sutura de tendones extensor y flexor
para preservar la funcién de pinza.

El paciente evolucioné satisfactoriamente.

Palabras Clave: Melanoma subungueal, Melanoma
lentiginoso acral.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 47 anos de edad, sexo masculino, quien asistio a la consulta
externa dermatolégica de la Clinica San Juan de Dios en La Ceja (An-
tioquia) por presentar lesion de 2 anos de evolucion localizada en la
falange distal del 4o. dedo de la mano izquierda, secundaria a trauma.

Fue manejado durante ese tiempo como un cuadro de paroniquia cronica
hasta 3 meses previos a la consulta cuando notd la aparicion de unas
maculas hiperpigmentadas en el tejido paroniquial, ademas de ulceracion
del lehco ungueal v destruccion completa de la lamina (Fig. No. 1). El
paciente no relatd antecedente personales de importancia.

Clinicamente estos hallazgos correspondian a un clasico signo de Hut-
chinson por lo que se hizo el diagnéstico de melanoma subungueal. No
se encontré compromiso de ganglios linfaticos regionales. Los Ravos X
de torax, pruebas de funciéon hepdtica v renal v los test sanguineos de
rutina fueron todos normales

El paciente fue llevado a cirugia donde se le practicé amputacion del
dedo comprometido a nivel de la articulacién interfalangica proximal

Luis Fernando Arroyave Nlunoz Residente | Dermatologia  Instituto de
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Fig. No. 1. Aspecto clinico de la lesion.

dejando un colgajo de piel volar para cubrir posteriormente el munén v
ademas se le practico afrontamiento Jde los tendones tlexor v extensor
del dedo para conservar la tuncion de pinza (Fig. No. 2). El estudio
histologico de la lesion mostrd una masa tumoral maligna constituida
por melanocitos atipicos, en su mayoria del aspecto ahusado, con nticleos
vesiculosos. nucléolo prominente v alto indice mitético con minimo

infiltrado inflamatorio (Fig. No. 3).

=

El espesor dr Breslow midid 2.3 mm v se realizd ademas mmunohisto-
quimica para el antigeno HNIB45 gque fue marcadamente positivo (Fig
Mo 4)

Con estos hallazgos se clasificd como un melanona en estadio [l segin

la clasificacion del American Joint Committee on Cancer de 1988

El paciente evoluciond satisfactoramente.
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Fig. No. 3. Fotografia microscopica con colora-
cion de hematoxilina - eosina a bajo aumento
(40X). en la que se observa el epitelio escamoso.
con elongaciéon de la red de crestas (E) y la neo-
plasia melanocitica maligna, que infiltra profun-
damente la dermis reticular, observandose pig-
mentacion melanica (X).

DISCUSION

El melanoma maligno se define como la transformacion ma-
ligna de los melanocitos localizada en epidermis, dermis o
mucosas. Se distinguen 5 tipos clinicos ¢ histologicos: Mela-
noma nodular, melanoma léntigo maligno. melanoma de ex-
tension supertficial, melanoma lentiginoso acral y el melanoma
no clasificado.

El melanoma lentiginoso acral se ha reconocido como la cuarta
variante clinico-patologica del melanoma maligno cutanco. Se
presenta en las regiones acrales o periféricas de las extremi-
dades, en superficics palmar o plantar o en areas subungueales
de las manos o de los pies.'

El melanoma subungueal fue descrito por Sir Jonathan Hut-
chinson en 188¢ El lo definid como el "panadizo melanético”,
una rara enfermedad maligna del lecho ungueal que se asc-
mejaba a un "sarcoma melanocitico” y que se asociaba a trauma.
Considerd que pigmentaciones oscuras tenues alrededor de la
periferia de la lesion, permitian hacer el diagnostico*

Casi un siglo después. Reed describio las caracteristicas his-
topatoldgicas del melanoma maligno acral incluyendo dentro
de este grupo al melanoma subungueal.

Los datos de la literatura acerca de la frecuencia de presentacion
de este tipo de melanoma son divergentes. En general se
atirma que el melanoma subungueal es una entidad rara cuya
frecuencia varfa entre ¢l L7 v 3.3% de todos los melanomas,
sicndo menos frecuente en pacientes caucdsicos v mucho mds
frecuente en individuos de raza negra thasta el 20% de los
melanomas).

lgualmente se atirma que del 19 al 25% de todos los melanomas
acrales en caucasicos corresponden a melanomas subunguea-
les.*

o
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Fig. No. 4. Fotografia microscépica con coloracién de hematoxilina
- eosina a bajo aumento (40X), con anticuerpos monoclonales y
dirigidos contra el antigeno HMB45 presente en los melanocitos
atipicos, dispuestos en un patrén lentiginoso (A) en el epitelio esca-
moso (E). En algunas &reas no hay tincion (B) al no haber atipia.
Células tumorales con escasa pigmentacién (K).

Aunque hay estudios que muestran una tendencia a presen-
tarse mas frecuentemente en hombres que en mujeres, ™ puede
aceptarse que ¢l melanoma subungueal ocurre por igual en
ambos sexos.

La mayoria de los estudios coinciden en que la localizacion

mas comin de este tipo de tumor cs en el pulgar y el primer
o 2FaS

artejo,

La asociacion a trauma como posible factor desencadenante
de la enfermedad ha sido propuesta por la mayoria de autores
en porcentajes variables™ pero la mavorfa coinciden en afirmar
que pudieran haber existido lesiones pigmentadas previas al
trauma que ¢l paciente hubicra podido pasar por alto. En el
caso nuestro el paciente negd enfaticamente cualquier tipo de
lesion pigmentada previa al trauma.

El tratamiento del melanoma subunguea: cosiste en algiin tipo
de amputacion que deberia ser tanto curativa como funcional.
El nivel de amputacion esta determinado por la extension de
la lesion.

La asociacion-de quimioterapia de perfusion regional parece

mejorar la supervivencia® cuando se asocia a la amputacion.

Mas controvertido en cuanto al prondstico resulta el practicar

diseccion de ganglios regionales electiva en melanomas de
. . e 5

grosar intermedio (1.31 - 3.99 mm)

El pronostico. al igual que en los demas tipos de melanoma,
esta determinado primordialmente por el espesor de Breslow
que se encuentra en relacion inversa con la supervivencia. Sin
embargo ha sido informado que los melanomas acrales tienen
peor prondstico que los melanomas localizados en otros sitios'
debido a que los pacientes con esta clase de tumores suelen
consultar con lesiones primarias subungueales o volares en
estadios muy avanzados.

Como factores pronodsticos también se han considerado en
mavor o menor grado la presencia de uleeracion. la rata mi-
totica. la localizacion. la presencia de satelitosis microscopicas.
¢l tipo de tratamiento practicado, el sexo v otros.”
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El caso que presentamos llama la atencién por su inicio aso-
ciado a trauma sin lesién pigmentada previa y por el tipo de
cirugia practicado que tratd de ser muy conservador pero
curativo.

SUMMARY

The acral lentiginous melanoma represents a distinct entity
having characteristic histologic and biologic features different
from other types of melanoma. Between its clinical varieties
the subungual melanoma has been categorized.

We present the case of a 47 year old man who was diagnosed,
both clincially and acording to histologic studies, as suffering
from subungual malignant melanoma, secondary to trauma of
the distal phalanx of the fourth finger of the left hand. A
proximal interphalangeal amputation was performed with su-

(v)

MELANOMA MALIGNO SUBUNGUEAL

ture of the flexor and extensor tendons trying to preservce
the pincer function.

The patient evolution was satisfactory.

Key words: Subungual melanoma, Acral lentiginous melanoma.
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CARCINOMA BASOCELULAR GIGANTE INGUINOVULVAR

Rojas Lépez, Ricardo
Acosta de Hart, Alvaro

RESUMEN

El Carcinoma Basocelular (CBC) es raro en areas no
expuestas y hay factores carcinogénicos diferentes a la
RUV que juegan papel en la patogénesis. El CBC gi-
gante es una rara variante de un tumor de baja malig-
nidad que crece lentamente durante afios hasta hacerse
muy agresivo. Nosotros informamos un caso de Carci-
noma Basocelular gigante en zona inguinovulvar.

INTRODUCCION

Las neoplasias cutaneas son los tumores mas comunes en
humanos, y los canceres de picl no melanoma corresponden
a un tercio de todos los tumores malignos.” El carcinoma
basocelular (CBC) es mas frecuente en la raza blanca,’ siendo
la radiacion ultra violeta (RUV) el factor etioldgico mas rela-
cionado con la aparicién de CBC en arcas expuestas de estos
pacientes * Otros factores que promueven la aparicion de esta
neoplasia son: radiacion, trauma, ingestion de arsénico, nevus
sebacco, inmunosupresion, y factores genéticos, y podrian
relacionarse con CBC en zonas no expuestas o pacientes con
pieles muy pigmentadas.’ Presentamos estc caso por ser un
CBC gigante en area no expuesta

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo femenino, 83 anos, quien consulta por lesiéon de apro-
ximadamente 7 anos de evolucién en drea inguinovulvar izquierda. La
lesion inicial era nodular pigmentada y posteriormente se ulcerd y crecid
lenta y progresivamente.

Como antecedentes de importancia: G4 P2 A2, colecistectomia. Sin datos
previos de contacto con toxicos ni traumas o cicatrices en zona afectada;
se observaba bajo nivel socioeconémico, pobre higiene y abandono.

Al examen fisico se encontré una paciente anciana, palida, en mal estado
general v nutricional, con gran Ulcera de 12 x -4 cms. en pliege inguino-
vulvar izquierdo, con fondo sucio y borde infiltrado micronodular pig-
mentado. No habia adenopatias inguinales. La biopsia fue informada
como Carcinoma Basocelular. Fue valorada conjuntamente por los servicos
de Ginecologia y Dermatologia v se decide manejo quirtrgico con re-
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seccién amplia y reconstruccién por parte de los servicios de Cirugia
General y Cirugia Plastica.

DISCUSION

El carcinoma basocelular (CBC) es mas frecuente en zonas
expuestas y con algunas caracteristicas especiales, como un
gran nimero de glandulas sebaceas, pues al parecer la secre-
ciéon de estas glandulas facilita la penetracion de la radiacion
ultravioleta.” El Carcinoma Basocelular de areas no expuestas
es raro y su etiologia se desconoce.® Se sugiere que influyan
factores diferentes a la radiacion ultravioleta como: trauma,
cicatrices, arsénico, factores quimicos, irritacion croénica, pobre
higienc, inmunosupresion, nevus scbaceo, etc.'

Se han informado CBC sobre zonas con trauma previo o
cicatrices como areas de colostomia, cicatrices de vacunas,
cicatrices quirurgicas, quemaduras, mordeduras de perro, etc.’
Ademas se habla de un efecto cocarcinogénico del trauma y
factores quimicos como en el caso de los tatuajes.'

La inmunosupresion, principalmente las alteraciones de la in-
munidad mediada por c¢lulas, juega un papel importante en
el desarrollo del CBC, pues hay un aumento en la incidencia
y tendencia a tipos histologicos mas agresivos.” Habria mayor
susceptibilidad a carcinégenos ambientales y aumento de le-
siones malignas y premalignas en piel. La inmunosupresion
deberia aumentar la incidencia en arcas no expuestas pero por
su etiologfa multifactorial no es muy claro este efecto.”

El CBC es una neoplasia muy rara en zonas inguinal, genital
y perianal pero existen publicaciones,”” y corresponde sola-
mente al 2 al 5 % de las malignidades de la vulva contra un
90% del carcinoma escamocelular® No hay claridad sobre los
posibles factores etiologicos en estas localizaciones, pero se
han sugerido algunos como la irritacion cronica, la deficiente
higiene y hasta la presencia del virus del papiloma humano
aunque los estudios no lo sustentan.®’

El CBC se considera gigante cuando tiene mas de 10 cms de
didmetro y es una rara variante mdis frecuente en hombres,”
y manifestacién frecuente de recidivas."” Algunos estudios lo
asocian a factores como bajo nivel socivecondmico, alcoho-
lismo cronico y anemia por deficicncia de hierro; pero prin-
cipalmente se sugicre que el descuido y la negligencia llevan
a que lesiones originalmente pequenas 'y poco agresivas lleguen
a alcanzar gran tamano. "’ Una vez el CBC gigante alcanza un
diametro critico su conducta es extremadamente agresiva.’
Respecto a su localizacion algunos estudios los hallaron prin-
cipalmente en tronco.” y cabeza y cuello.” pero no hay casos
informados en éarea inguinal.
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Fig. No. 1. Gran dtlcera inguinovulvar con bordes micronodulares infiltrados,
aperlados y pigmentados.

Nuestra paciente presentaba un CBC de gran tamano, locali-
zacién rara, relacionado con bajo nivel socioeconémico. des-
nutriciéon, abandono y mala higiene.

La progresién a CBC gigante se disminuirfa promoviendo el
autocuidado, la educacion en salud y realizando un adecuado
examen fisico que lleve a un diagndstico y manejo temprano
del CBC. Aunque es poco frecuente, debe considerarse el
CBC como diagnéstico diferencial a tener en cuenta en el area
genital.

SUMMARY

Basal cell carcinoma rarely ocurs in un-exposed sun areas.
Other carcinogenic factors different to RUV may play a role
in the pathogenesis. Giant basal cell carcinoma is a rare variant
of usually small, indolent, nonaggressive tumor, which are
ordinarily slow growing masses for many years and eventually
demonstrate extremely aggressive behavior. We report a giant
basal cell carcinoma of the groin and vulva.

n

BASOCELULAR GIGANTE INGUINOVULVAR

Fig. No. 2. Nicroscopia de luz: Células basaloides en nidos farmando pseu-
doglandulas.
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REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

ENFERMEDAD DE BOWEN DEL LECHO UNGUEAL

Informe de un Caso

Santacoloma Osorio, German

RESUMEN

Se informa el caso de un hombre de 67 anos, con oni-
cOlisis parcial y ulceracién del lecho y pliegue ungueal
lateral del 40. dedo de la mano izquierda, tratado du-
rante tres afios como onicomicosis. La biopsia eviden-
ci6 enfermedad de Bowen del lecho ungueal. Se manejo
quirdrgicamente con amputacién de la falange distal.

Palabras clave: Una, Enfermedad de Bowen, Carcino-
ma escamocelular.

INTRODUCCION

La enfermedad de Bowen es un carcinoma escamocelular in
5 " i
situ de la picl y membranas mucosas.

Jhon T Bowen en 1912,° fue el primero en describir la entidad
como una dermatosis precancerosa al hallar histologicamente
una caracteristica proliferacion epitelial atipica. Posteriormente,
ha sido considerada una neoplasia intraepitelial cutanea, la cual
puede ocurrir en areas expuestas y no expuestas al sol, con
tendencia a crecer lenta pero progresivamente sobre un largo
periodo de tiempo y con un riesgo del 3% al 5% de evolucionar
a un carcinoma escamocelular invasivo.’

Su localizacion en el lecho y areas periungueales es rara. En
1972 Coskey y colaboradores® describieron cuatro casos y al
revisar la literatura mundial, de los veinte casos anteriores,
sdlo encontraron un caso publicado por Pardo-Costelo en
1960." Posteriormente se han publicado aproximadamente 150
casos.

HISTORIA CLINICA

Hombre de 67 aros de edad, natural y procedente de Viterbo, Caldas,
agricultor, con lesion ulcerativa en region ungueal del cuarto dedo de la
mano izquierda, asintomatica, de tres anos de evolucion. Durante este
tiempo fue tratado en varias oportunidades como un proceso micético
Al examen fisico presentaba onicolisis parcial. con ulceracion del lecho
v pliegue ungueal lateral. (Fig. No. 1). No se palpaban adenopatias re-
gionales

German Santacoloma Osorio, Residente 1l Dermatologia Universidad de
Caldas.
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Con impresiones diagnosticas de Enfermedad deBowen,carcinoma

escamocelular y melanoma maligno amelanético, se tomo biopsia
incisional.

La histopatologia demostré acantosis con prominente atipia que compro-
metia el grosor completo de la epidermis, se apreciaban queratinocitos
disqueratoticos, pleomorficos, algunos con nucleos gigantes y numerosas
figuras mitéticas. En un extremo del especimen se observaban proyec-
ciones del proceso neoplasico hacia la dermis. (Figs. Nos. 2'y 3), hallazgos
diagnosticos de Enfermedad de Bowen del lecho ungueal con posible
invasion. Una radiografia de la falange fue normal

El caso fue evaluado en un comité de tumores del Hospital de Caldas
v se decidid manejo quirtrgico con amputacion de la falange distal.

DISCUSION

Algunos autores prefieren no usar el término de enfermedad
de Bowen para el carcinoma escamocelular in situ localizado
bajo la placa ungueal, porque no siempre es facil separar el
carcinoma in situ del carcinoma invasivo en esta localizacion,
y una biopsia que muestre enfermedad de Bowen no excluye
la posibilidad de invasion en otras area de la lesion; por esto
consideran juntos la enfermedad de Bowen y el carcinoma
escamocelular invasivo como "carcicnoma epiderimoide del apa-
rato ungueal”

Se han citado el arsénico, el trauma y la paraniquia crénicos
como posibles factores etiologicos. La exposicion a rayos X
s¢ ha asociado con una presentacion polidactilar de la enfer-
medad.” La infeccién por virus del papiloma humano es con-
siderado el factor mas comun para su desarrollo y especifica-
mente los tipos 16-34-35 han sido detectados en carcinoma
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epidermoide in situ e invasivo®”; este hallazgo ha hecho pensar
en la posibilidad de transmision genital-digital del virus, o si
la ncoplasia puede ser el producto de transformacién maligna
de verrugas.

La entidad ha sido informada entre los 20 y 90 afos de edad,
pero con una mayor incidencia entre la 3a. y 6a. décadas.
Tiene un crecimiento lento y la duracién de los signos y
sintomas desde su inicio hasta el momento del diagndstico
fluctia entre varios meses hasta 18 anos. Los dedos de las
manos son significativamente afectados con mayor frecuencia
que los de los pies, siendo los pulgares el sitio mas comtn.®

Su presentacién clinica es muy variable y esto depende en
gran parte si esta localizado en el area periungueal o en los
tejidos subungueales. El compromiso periungueal incluye cre-
cimiento hiperqueratésico o papilomatoso; erosion, descama-
cién y fisuracion de los pliegues; inflamacion periungueal por
proliferacion tumoral profunda o infeccion secundaria. La le-
sion subungueal se puede presentar con onicolisis y pérdida
parcial de la placa ungueal, mostrando hiperqueratosis o ul-
ceracion del lecho ungueal; la placa puede hacerse distrofica
o perderse totalmente, lo cual indica que el proceso maligno
se ha desarrollado en la matriz ungueal; mas recientemente
se ha publicado una forma con apariencia de melanoniquia
longitudinal." Se puede presentar dolor localizado intenso. La
presencia de nodularidad, ulceracién, o sangrado pueden ser
indicativos de invasién. El compromiso 6seo es visto en menos
del 20% de los casos,' y las metastasis son muy raras. El
proceso puede clinicamente semejar una amplia variedad de
desordenes infecciosos, inflamatorios o neoplasicos como oni-
comicosis, verrugas vulgares, tuberculosis verrucosa, granulo-
ma piodgeno, exostosis subungueal. tumor glémico, queratoa-
cantoma subungueal, y melanoma maligno amelanético ”

El diagndstico esta basado en los hallazgos histopatoldgicos,
los cuales son idénticos a los de la enfermedad localizada en
otras areas de la piel. con una epidermis mostrando atipia en
todo su espesor, completa desorganizacion en su arquitectura,
peérdida de maduracion vy falta de polaridad de las células, con
extension hacia la dermis cuando se hace invasivo, pero con-
servar&do las caracteristicas citolégicas del tumor intraepidér-
mico.

La mejor modalidad terapcutica es la cirugia micrografica de
Mohs, la cual ofrece una total excisibn con maxima preser-
vacion de tejido normal y funcion.” La cirugia excisional puede
ser utilizada en algunos casos con remocién completa del
aparato ungueal, y la criocirugia ha dado bucnos resultados
en algunos pacientes.™

SUMMARY

The case of a 67 year old man. who presented partial ony-
cholysis and ulceration of the lateral nail fold and nail bed of
the left fourth finger is reported. He was treated for three
years for onychomycosis. A biopsy showed Bowen's Disease
from the nail bed. Treatment was amputation of the distal
phalanx.

Key words: Nail, Bowen’s disease, Squamous cell carcinoma.
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CIRUGIA DERMATOLOGICA

EVALUACION DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL

CARCINOMA BASOCELULAR

Jiménez Calfat, Guillermo

RESUMEN

Se presenta un estudio descriptivo prospectivo sobre el
tratamiento quirdrgico de doscientos (200) casos de car-
cinoma basocelular con cirugia convencional.

En este trabajo se evidencié la importancia de tener
comprobacién histolégica previa a la cirugia, que los
margenes laterales no deben ser menores de 3 mm y
que los tumores con patrén histolégico no circunscrito
requieren margenes laterales mayores.

La cirugia convencional es la segunda opcién terapéu-
tica mas efectiva para el carcinoma basocelular, por lo
cual es importante tener en cuenta los margenes qui-
rurgicos para su tratamiento.

ANTECEDENTES

El carcinoma basocelular (CBC), es una neoplasia de bajo grado
de malignidad que se origina en la epidermis y en la vaina
folicular externa.’

Es el cancer cutanco mas frecuente a nivel mundial.
El carcinoma cutaneo no melanoma constituye un tercio de

todos los canceres diagnosticados en Estados Unidos por ano’
y de esos el CBC constituye mas del 75%.”

En cuanto al manejo del paciente con CBC, siempre se deben *

tener en cuenta 4 parametros basicos: Total remocion del
tumor, preservacion de tejido normal, éptimo resultado fun-
cional y optimo resultado estético.

Para tratar de obtener estos objetivos, se tienen diferentes
modalidades terapéuticas: Las cirugia micrografica de Mohs,
la cirugia convencional, la electradisecacion y curetaje, la ra-
dioterapia, la crioterapia, el 5-fluouracilo intralesional, laser,

Guillermo Jiménez Calfat, Dermatologia Oncoldgica, Instituto Nacional de
Cancerologia.
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interferon intralesional, retinoines topicos y orales y la fotodi-
2 g 45678
namica.

En el Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Can-
cerologia la modalidad terapéutica de eleccion para el manejo
del CBC es la cirugfa convencional y en segunda opcion la
radioterapia.

En la cirugia convencional el principal parametro es determinar
los margenes quirlrgicos, los cuales deben ser lo suficiente-
mente amplios para erradicar el tumor con el minimo de
sacrificio de tejido sano.

En la literatura munidal, no hay datos consistentes sobre los
margenes quirrgicos utilizados. Bart’ recomienda 3-5 mm de
margen lateral y hasta grasa para CBC primario menor de 2 cms.
Epstein® recomienda 2 mm para los menores de 1 cm nodular,
pero este margen es inadecuado para los mayores de 2 cm y/o
patrén agresivo histologico. Wolf y Zitelli'"" revelaron que 4 mm
erradica ell 98% de los CBC cuando estos son bien definidos,
no morfeiformes y menores de 2 cms; para los tumores mayores
de 2 cms no se podian establecer margenes rigidos.

Friedman recomienda margenes quirtrgicos laterales de 2 y
4 mm para carcinomas basocelulares cuyo tamano sea menor
de dos centimetros (diametro mayor de la lesion) y margenes
de 10 mm para los casos mayores de dos centimetros, para
los carcinomas recurrentes y para los que presenten un patrén
histologico agresivo

Sobre la profundidad, el mismo autor recomienda que resec-
ciones hasta la grasa son suficientes para tumores pequenos
y resecciones de toda la grasa o mas alla de ésta en tumores
grandes, recurrentes o localizados en areas de alto riesgo.

El Instituto Nacional de Cancerologia, siendo el Centro Na-
cional de Manejo de la Patologia Oncologica en Colombia,
tampoco posee margenes quirrgicos establecidos para el ma-
nejo de este tipo de carcinoma, por lo tanto es importante
tratar de unificar conceptos en este campo. ya que de ello
depende un mejor tratamiento de esta patologia a nivel del
Instituto y por ende a nivel Nacional.

Por lo anterior se realizé un estudio descriptivo-prospectivo para
evaluar la efectividad y el prondstico del manejo actual del car-
cinoma basocelular en el Instituto Nacional de Cancerologia.
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OBJETIVOS

a. Evaluar el manejo actual del carcinoma basocelular en el
Instituto Nacional de Cancerologia.

b. Observar la efectividad de los margenes quirurgicos utili-
zados para el carcinoma basocelular en el Servicio de Derma-
tologia del Instituto Nacional de Cancerologia.

c. Describir el prondstico en cuanto a recidiva y metastasis
del manejo quirtrgico del carcinoma basocelular en el Servicio
de Dermatologia del Instituto Nacional de Cancerologia.

METODOLOGIA

En el Instituto Nacional de Cancerologia, durante el lapso de
enero de 1993 a enero de 1994, se practicd un estudio des-
criptivo-prospectivo del tratamiento quirtrgico de 200 casos
de carcinoma basocelular.

El criterio de inclusién fue todo carcinoma basocelular con
opcion de tratamiento quirargico.

Una vez ingresado al estudio, el carcinoma se resecaba qui-
rurgicamente con margenes laterales y profundos definidos
por el Dermato-Cirujano encargado de cada caso. Los margenes
laterales se midieron en milimetros a partir del borde de la
lesion y para el margen profundo se tomaron como referencias
3 estadios: Grasa parcial, grasa total o mas alla de la grasa.

La pieza quirtrgica se valor¢ histopatolégicamente con Hema-
toxilina-Eosina, teniendo en cuenta el diagnostico, el tipo de
carcinoma basocelular y el compromiso de margenes laterales
y profundos.

Se practicd seguimiento de los pacientes a los 3 y 6 meses,
valorando la sospecha clinica de recidiva, su comprobacién
histologica y la presencia de metastasis.

Se recopilaron los datos por la creacion de una base de datos
III.

Se practico analisis de frecuencia de los datos uni y bivariados.

RESULTADOS

Se evaluaron un total de 200 CBC en el Servicio de Derma-
tologfa del Instituto Nacional de Canccrologfa, durante el pe-
riodo comprendido entre abril y dicienbre de 1993 en 146
pacientes, 83 mujeres (56.8%) y 63 hombres (43.2%).

El rango de edad de los pacientes fue de 25 a 92 anos (promedio
64.67 anos), estando el 95% entre la cuarta y la octava décadas
de la vida.

La ocupacion de los pacientes con CBC reveld que un 49.5%
tenfan antecedentes de una clara exposicion solar cronica,
como agricultores, empleados de construccion y vendedores
ambulantes.

El tiempo de evolucion de la lesion fue en promedio de 24
meses, sicndo desconocido en 22 casos.

EVALUACION DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL CA BASOCELULAR

La mayoria de los pacientes (80.6%) no presentaron condi-
ciones asociadas de importancia que favorecieran la apari-
cion del carcinoma. El porcentaje restante (19.4%) presen-
taron el sindrome del carcinoma nevoide basocelular (7,5%),
xeroderma pigmentoso (2.4%) y epidermodisplasia verruci-
forme (1.2%).

El 95% de los CBC (190 casos) se localizaron en cabeza y
cuello, un 4% (8 casos) en térax y 1% (2 casos) en extremi-
dades. Especificamente las localizaciones mas frecuentes fue-
ron: Nariz 29.0% (58 casos), surco nasogeniano 13.5% (27
casos), periauricular 5.5% (11 casos)

El didmetro mayor de cada lesién estuvo entre 0.1 y 3 cms,
con un promedio de 1 cm.

El 89% de los CBC (178 casos) fueron clasificados como pri-
marios y el 11% (22 casos) como recurrentes.

Clinicamente los CBC fueron clasificados como: Nodular 82.3%
(165 casos), superficial 7.1% (14 casos); plano cicatrizal 5.6%
(11 casos); quistico 3.5% (7 casos), basoescamoso 10.0% (2
Casos).

A cada CBC se le practico la reseccion quirurgica, bajo anestesia
local con margenes laterales entre 1y 7 mm. La mayoria de
los casos se intervino con 3 mm o menos (84.5%) de margen
lateral.

A nivel de profundidad se intervinieron hasta: Grasa parcial
en 64 de los casos (32%), grasa totoal en 74 (37%) y més alla
de la grasa en 62 (31%).

El 60% de los CBC (120 casos), fueron intervenidos quirtrgi-
camente sin patologia previa y el anlisis patologico de la pieza
quirtrgica reportd en un 88% CBC (106 casos) y un 12% (14
casos) otros diagnosticos tales como: Cambios actinicos 3.5%,
carcinoma escamocelular 3%, queratosis actinica 2%, queratosis
seborreica 1.5%, nevus 1% y adenomas scbaceos y granuloma
de cuerpo extrano 0.5%.

El 20.5% (41 casos) de los reportes patologicos de las peizas
quirtrgicas (CBC resecados) revelaron margen lateral compro-
metido y el 4.3% (8 casos) el margen profundo comprometido.

Una vez resecado el tumor, se emplearon las siguientes técnicas
quirtirgicas para la reconstruccion: Cierre primario 128 casos
(64.0%); colgajos 59 casos (29.5%): De tipo: Isla, transposicion,
avance, bilobulado, rotacion, isla bilateral, indiano, retroarti-
cular, Rieger y V-Y; injertos 13 casos (6.5%). de tipo libre y
condrocutaneos.

El seguimiento se realizd a los 3 y 6 meses de extirpada la
lesién. A los 3 meses se controlaron 83 casos, en los cuales
a 2 se les sospech6 clinicamente recidiva tumoral, pero no se
comprob¢ histolégicamente (adenoma sebaceo y cicatriz); y
en el control de los 6 meses que se controlaron histologica-
mente (un adenoma sebaceo). A esta fecha no se encontraron
metastasis ni mortalidad

Sin embargo, al considerar los carcinomas basocelulares que se
resecaron con 2 mm o menos, con los de mayor margen, tanto
con patron histolégico circunscrito como difuso, se encontraron
diferencias estadisticas significativas (p=0.05). (Tabla 1).
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Tabla 1.

Patrén Histolégico - Borde Comprometido
Margen Lateral |

Circunscrito Difuso _
& Sl 31% 42% |
>3 mm 14% 7%

No hubo significancia estadistica al comparar profundidad de
la reseccion y compromiso tumoral del margen profundo:
50% de los casos se resecaron mas alla del tejido subcutaneo.

No hubo diferencia estadisticamente significativa entre la locali-
zacion del tumor y el compromiso del margen lateral de la pieza
quirtrgica, excepto para la regién geniana (surco nasogeniano,
nasolabial y érea supralabial), donde se encontr6 que un 33%
de tales'tumores tenian margen lateral comprometido contra un
19% de los tumores localizados en las otras areas (p=0.07).

COMENTARIOS

Los resultados indican que las edades de presentacion estuvieron
dentro de los limites descritos de la literatura, el 95% entre 40-80
anos. El ligero predominio del sexo femenino, (56.8%), contrasta
con el predomiinio masculino en la mayoria de los resportes de
la literatura, pero ratifica la tendencia actual del aumento de la
frecuencia del carcinoma en las mujeres, debido probablemente
a la similitud de trabajos desempenados actualmente.

La evolucion relatada por el paciente fue prolongada, 24-06
meses en promedio, lo cual sugiere un reconocimiento tem-
prano deficiente tanto por el paciente como posiblemente por
el personal médico y paramédico.

La localizacién del tumor fue predominantemente en cabeza
y cuello (95%), 29% en nariz (sitio mas frecuente), proporcion
ligeramente superior al descrito en la literatura (85% y 25%
respectivamente).

Las condiciones asociadas al desarrollo del C.B.C. que se pre-
sentaron como el sindrome de carcinoma nevoide basocelular,
el xeroderma pigmentoso, la epidermodisplasia verruciforme,
no modificaron el comportamiento del C.B.C.

Liama la atencién que la mayoria de los C.B.C. (60%), fueron
intervenidos quirurgicamente sin la comprobacion histologica
previa, lo que llevd a un 12% del total de las intervenciones
que se practicaron bajo un diagnostico diferente a C.B.C.. Este
porcentaje de error es importante y aun mas, al haberse co-
metido en un centro especializado de cancer. Por lo tanto debe
reiterarse aqui la importancia de tener una comprobacién his-
tologica antes de practicar el tratamiento a un C.B.C.

La evaluacion de los margenes sugicre que independientemente
del patron histoldgico, un margen lateral de 2 mm (45% de
los casos), es escaso al realizar la técnica de cirugia convencional
en un C.B.C. y se ratifica que los C.B.C. de patron no cir-
cunscrito necesitan un margen lateral mayor.

Con este estudio no se pude definir los méargenes laterales
estrictos que se deben dejar para cada tipo de C.B.C,, pero si
se sugiere que éstos no deben ser menores de 3 mm para
asegurar que un buen porcentaje sea completamente resecado.

REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

En cuanto a profundidad, no se puede sugerir ningtin nivel
especifico debido a que solamente un pequenio porcentaje
(4.6%) resultd con borde produnfo comprometido, y en la
mitad de estos casos, cuando se reseco el tumor, se hizo hasta
mas alla del tejido celular subcuténeo.

La cirugia convencional es la segunda mejor opcién terapéutica
para el manejo del C.B.C,, detras de la cirugia micrografica
de Mohs que indiscutiblemente es la tnica modalidad tera-
péutica que asegura en el acto quirtrgico la reseccion total
del tumor. Debido a que esta es una técnica que por el mo-
mento no es factible practicarla rutinariamente en nuestro me-
dio, es importante tratar de definir las mejores condiciones y
parametros para la cirugia convencional.

A pesar de que el seguimiento de los pacientes fue corto (6
meses), en este tiempo no se presentaron recidivas oncologicas
comprobadas histologicamente, ni tampoco hubo metéstasis
ni mortalidad, lo cual podria sugerir que el primer control
debe ser a los 6 meses.

Lo anterior apoya la conducta de continuar los seguimientos
por 5 anos como minimo, con intervalos de 6 meses para
poder definir las posibles recidivas, segtin el tipo de CB.C.
los mérgenes quirurgicos utilizados con la cirugfa convencional,
ya que en la literatura mundial son mas frecuentes las recidivas
dentro de los primeros 5 anos."

SUMMARY

We present a descriptive prospective study about the surgical
treatment of 200 cases of basal cell carcinoma with conventioal
surgery.

In this study we confirmed the importance of having a previus
histological comprobation, before doing the surgery. The lateral
margins cann't be less the 3 mm, and the tumors with histological
pattern not circunscribea, require greater lateral margins.

The conventional surgery is the second best therapeutic option
for the basal cell carcinoma; however, it is important to keep
in mind the surgical margins in the treatment.
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