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La verdad, un eterno objetivo

Desde el inicio de la civilizacion y con el correr del
tiempo la verdad fue un objetivo permanente. El
conocimiento de los fendbmenos de la naturaleza y
lograr dominarlos fue el tremendo desafio del hombre,
como fue antes y como es hoy, el conocimiento es el
principal motor que la humanidad puso en movimiento
para conocer la verdad. La verdad es la llave para
dominar todas las ciencias. Las matematicas, la
fisica, la biologia etc., son disciplinas que resultaron
de una utilidad inmensa basados en la comprobacion
de hipotesis de trabajo y replicando el conocimiento
para certificar lo mas préximo a la verdad. El ser
humano se debatié ayer y continua hoy tratando de
descifrar la realidad de los procesos que se producen
en el mundo. El avance del conocimiento de los
procesos en biologia molecular nos acercé mas a la
verdad de las fisiopatogenias en las enfermedades
que afectan al hombre. El permanente movimiento en
estos procesos nos ha generado verdades transitorias
lo que nos obliga a estar muy atentos a los cambios
para acreditar cual verdad es la mas duradera. Los
conflictos existenciales en la religion y creencias
son mas dificiles de resolver que los procesos
cientificos, estos ultimos han sido motivo de crear y
desarrollar procedimientos en busca de acreditar o
demostrar con evidencia la proximidad a la verdad
cientifica. El desarrollo de la investigacion basica
es fundamental para desarrollar las investigaciones
clinico farmacolégicas que demuestren la eficacia y
la seguridad en el uso de los farmacos que permitan
controlar la enfermedad.

Si bien estamos mas cerca de la comprobacion
y eficacia de los nuevos farmacos no se cubre el

100% de la solucién de las patologias y ademas
siguen existiendo enfermos y no enfermedades. En
momentos tan dificiles en los que resulta sumamente
importante respetar la verdad debemos cuidarnos de
las opiniones no calificadas. Con solo escuchar a los
politicos de nuestro pais y del exterior nos asombran
las expresiones tan alejadas de las verdades que nos
confunden mas.

En medicina debemos mantener la rigurosidad
del método cientifico para asegurarles a nuestros
enfermos el correcto diagnostico y tratamiento de
nuestras afecciones. También es muy cierto que los
valores de los ultimos farmacos desarrollados generan
un desafio para los paises que son los responsables de
la salud de la poblacién, afrontar estos costos es una
preocupacioén y los médicos debemos involucrarnos en
lo mas eficiente para abordar las enfermedades.

La verdad del conocimiento no esta agotada, me
temo que estamos en los umbrales de los grandes
descubrimientos y el camino que iniciamos es aun muy
largo, pero no debemos desfallecer, no nos podemos
apartar ni un milimetro de los procedimientos cientificos
que demuestran la evidencia necesaria y el progreso
en la medicina.

Nosotros los médicos debemos comprometernos
con la busqueda de la verdad, debemos estudiar
mucho, leer bastante y compartir experiencia con los
expertos, el saber es interminable, publiquemos las
experiencias que nos enriquecen y complementan los
adelantos. Seamos prudentes con nuestras palabras,
no perdamos la capacidad de asombrarnos pero
seamos responsables en la funcién que tenemos, el fin
de nuestro trabajo son nuestros enfermos.

Ricardo Galimberti
Maestro de la Dermatologia Argentina (SAD)
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INTRODUCCION

Los nevos epidérmicos son hamartomas benignos que se
originan en la epidermis y/o en las estructuras anexiales
de la piel. Clinicamente se presentan como placas
hiperqueratésicas, verrugosas, pigmentadas y asperas
al tacto. Se pueden manifestar de forma localizada o
sistematizada y esta Ultima variante podria asociarse
con compromiso sistémico, principalmente: neuroldgico,
esquelético y oftalmoldgico (1). Presentamos el caso
de una paciente con diagnéstico de nevo epidérmico
queratinocitico lineal sistematizado “Unius Lateris”
asociado a queratosis neviforme de areola y pezon
unilateral tipo I.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 12 afios de edad,
sin antecedentes personales ni familiares de interés,
que consulté a nuestro servicio por una dermatosis
congénita. Al examen fisico presentaba multiples placas
de limites netos regulares hiperqueratésicas de aspecto
verrugoso y superficie aterciopelada, hiperpigmentadas
y asintomaticas, localizadas en miembro superior
izquierdo, tronco y zona Iumbosacra. Dichas
lesiones presentaron crecimiento lento y progresivo
y se distribuian siguiendo las lineas de Blaschko. Se
extendian desde la cara anterior de la axila izquierda,
descendiendo por la cara interna de dicho miembro
hasta la eminencia hipotenar donde adquirian una
coloracién amarillenta (Fig. 1). En tronco se localizaban
desde el pliegue infra mamario izquierdo hacia el tercio
medio del dorso del mismo lado adoptando forma de
“S italica” (Fig. 2) y a nivel lumbosacro izquierdo se
observaba una lesion con disposicion en “V” (Fig. 3). Lo
particular de dichas lesiones era que no sobrepasaban
la linea media. Ademas, presentaba hiperpigmentacion e
hiperqueratosis de la areola y el pezén de mama ipsilateral
a las lesiones antes descriptas (Fig. 4). No se observaron
lesiones en mucosas ni faneras. Con el diagnoéstico
presuntivo de nevo epidérmico sistematizado, se realizd
toma biopsia de piel del brazo y palma que evidencié
intensa hiperqueratosis ortoqueratética, papilomatosis
y discreta acantosis de crestas interpapilares. Sin
presencia de cambios inflamatorios ni epidermoliticos y
dermis conservada (Fig. 5). Con el objetivo de descartar
compromiso sistémico la paciente fue evaluada por los
Servicios de oftalmologia, neurologia, traumatologia,
donde se solicitaron pruebas complementarias entre
ellas: radiografia de térax, escanograma de huesos largos,
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Figura 1. Placa hiperqueratosica de aspecto verrugoso
localizada en zona pectoral izquierda que se extiende de
forma lineal hacia cara interna de brazo y palma ipsilateral
siguiendo las lineas de Blaschko.

La felicidad que
se vive deriva del
amor que se da

Isabel Allende



Figura 2. Placa hiperqueratosica de limites netos e irregulares, de aspecto verrugoso localizada en dorso a nivel izquierdo.

Figura 3. Placa hiperqueratdsica de aspecto verrugoso con disposicion en “V” en zona lumbosacra..

espinograma y RMN de cerebro que resultaron normales.
La analitica basica incluyendo hemograma y bioquimica,
no mostré alteraciones. Se confirmé el diagnoéstico de
nevo epidérmico queratinocitico sistematizado unilateral
“nevus unius lateris” sin compromiso sistémico, asociado
a una queratosis neviforme de areola y pezén unilateral
ipsilateral al nevo tipo 1.

COMENTARIOS

Los nevos epidérmicos son hamartomas benignos
que se presentan desde el nacimiento o en edades
tempranas de la infancia y raramente en la adolescencia.
Se originan en el ectodermo embrionario partiendo
de células pluripotenciales de la capa basal de la
epidermis, normalmente estas células dan origen
a los queratinocitos, glandulas sebaceas, foliculos
pilosos, glandulas apocrinas y ecrinas, de manera que
estos nevos pueden estar constituidos por cualquier
elemento de estos y adoptar el nombre del sitio donde
se originan. Aparecen esporadicamente, aunque se
existen casos de presentacion familiar. Se describe
una incidencia aproximada de 1: 1000 nacidos vivos,
afectando a hombres y mujeres por igual (2). Recientes
descubrimientos en el campo de la genética han
demostrado que, la aparicién de los nevos epidérmicos
es resultado de mutaciones genéticas o cambios
epigenéticos que modifican la expresion en un clon
celular durante el desarrollo embrionario, originando
un mosaico, lo que explicaria la distribuciéon de estas
lesiones a lo largo de las lineas de Blaschko (mosaicismo
tipo 1 de Happle). El tiempo en el que se produce la
mutacion y se inicia el mosaico define la localizacién y el
tamanfo del nevo, por lo que las lesiones extensas resultan
de mosaicismos originados mas precozmente y tienen
mayor riesgo de asociarse a compromiso extra cutaneo.
En lo que refiere al nevo epidérmico queratinocitico, es
resultado de la alteracion de hasta 6 genes diferentes,
entre los que se describen: el FGFR3 presente hasta
en un tercio de estos nevos, el PIK3CA y RAS (HRAS,
NRAS y KRAS) la mutacion de este ultimo se observa
en el 40% de los casos y recientemente se describe
la alteracion del oncogén FGFR2 en el 5-10% de los
nevos queratinociticos (3). La clasificacion de los nevos
epidérmicos se basa principalmente en el componente
histologico predominante. Los que derivan de estructuras
anexiales se conocen como nevos organoides y los que
se forman a partir de los queratinocitos son conocidos
como nevos no organoides (2, 3). El nevo epidérmico
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queratinocitico o “nevo verrugoso”, se puede presentar
clinicamente como lesiones lineales Unicas o multiples,
circunscriptas o sistematizadas. Esta Ultima forma de
presentacion se define como aquellos que se localizan
en un segmento corporal, suelen ser extensos y
frecuentemente siguen un dermatoma, una metamera o
las lineas de Blaschko. En esta categoria se incluye al
“nevo unius lateris”, el cual se puede presentar en forma
sindrémica asociado principalmente a compromiso
neurologico, oftalmico o esquelético (4) entre otras
manifestaciones (cuadro 1) (5) conformando el sindrome
del nevo epidérmico o sindrome de Salomon, o de forma
aislada donde la unica lesion presente es el nevo. Es
imprescindible descartar cuando estas lesiones afectan
grandes areas, el compromiso extra cutaneo tal como
realizamos en nuestra paciente (2, 4) . Un estudio de 119
casos determind que el 33% de los pacientes presenta
una o mas anomalias extra cutaneas, el 16%, dos o mas
anomalias, el 10%, tres o mas y el 5%, cinco o mas
anomalias (6). En el caso presentado observamos al
examen fisico que la extensién de las lesiones en tronco,
comprometian la areola y el pezén ipsilateral llegando al
diagnoéstico de queratosis neviforme de areola y pezén
unilateral, dermatosis rara, benigna, de etiopatogenia
desconocida, dentro de la cual se describen 3 tipos,
correspondiendo el tipo | como forma de expresién de
un nevo epidérmico (7). Por otro lado, se han descripto
aproximadamente 10 patrones histopatolégicos
diferentes de nevos epidérmicos, el que se presenta
con mayor frecuencia consiste en hiperqueratosis,
papilomatosis y acantosis. Ocasionalmente se observa
engrosamiento de la capa granulosa y aumento de
pigmento en la capa basal (8). En lo que respecta al
diagnostico entre los factores que nos permiten arribar
al mismo destacan: la anamnesis, la presentacion
clinica y las caracteristicas de la histopatologia. Dentro
de los diagnodsticos diferenciales que se plantean se
describen patologias como: verruga viral, acroqueratosis
verruciforme, liquen estriado, queratosis seborreica,
hiperqueratosis epidermolitica, poroqueratosis,
enfermedad de Darier e incontinencia pigmenti entre
otros (1, 8). La evolucién de los nevos epidérmicos suele
ser benigna, se ha observado crecimiento de estas
lesiones hastalos 7 afios de edad, para luego permanecer
estables. Dentro de las posibles complicaciones se
describen: eccema, infecciones y la transformacién
maligna (carcinoma basocelular y espinocelular) (1, 4, 8).
Existen multiples opciones terapéuticas con resultados



Figura 4. Hiperpigmentacion e hiperqueratosis en la areola y el pezon de mama izquierda.

&

Figura 5. (HE-10X) Hiperqueratosis ortoqueratotica,
papilomatosis y discreta acantosis de crestas interpapilares.

variables, desde tratamientos topicos que generalmente
resultan inefectivos hasta tratamientos definitivos
como la escision quirlrgica, la cual presenta riesgo de
cicatrices. En un estudio de 15 pacientes con nevos
epidérmicos lineales extensos, que realizaron terapia
con laser de CO2 por 18 meses, se observé que el
50% present6 excelente respuesta con disminucion del
tamano de la lesion, el 30% fue resistente al tratamiento,
visto principalmente en el nevo epidérmico verrugoso
inflamatorio lineal (NEVIL), y se observd que el 30% de
los pacientes presentaron recurrencia. Los tratamientos
propuestos para esta patologia son poco satisfactorios,
siendo actualmente una opcién bien tolerada y con
buenos resultados para lesiones de gran extension
como las de nuestra paciente, la terapia con laser (9).
El interés de la presentacion radica en exhibir un caso
de nevo queratinocitico sistematizado unilateral de gran
extension “nevo unius lateris”, sin compromiso sistémico
asociado a una queratosis nevoide de areola y pezon
tipo 1, ambas entidades sumamente infrecuentes.

4

Los nevos epidérmicos queratinociticos son
oroliferaciones hamartomatosas benignas
originadas en el ectodermo embrionario.
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Cuadro 1. Asociaciones descriptas en el sindrome del Nevo epidérmico (8)

Hallazgos oftalmoldgicos

Hallazgos cardiovasculares

Hallazgos neuroldgicos

Astigmatismo Aneurismas

Accidente cerebrovascular

Cataratas bilaterales

Malformaciones arteriovenosas

Malformaciones cerebrovasculares

Blogueo del conducto lagrimal Coartaciones Neoplasias

Coristomas Conducto arterioso persistente Atrofia cortical

Colobomas Ceguera cortical

Opacidades corneanas Afectacion de los pares craneales
Ceguera cortical Retraso del desarrollo

Glandulas lagrimales ectdpicas Encefalocele

Extension del nevo epidérmico Hemiparesia

Micro y macroftalmia Hidrocefalia

Nistagmo

Retraso mental

Disminucion oculomotora

Convulsiones

Hipoplasia del nervio optico

Estenosis de la medula espinal

Ptosis

Estrabismo

Hallazgos urogenitales

Hallazgos esqueléticos

Otros hallazgos

Rifién en herradura Quistes 6seos Teratoma
Criptorquidia Hiperplasia o hipertrofia 6sea Atresia de coanas
Adenomas testiculares Condroblastoma Estenosis pildrica
Uréteres dobles Xifosis Hernia

Escoliosis

Espina bifida

Sindactilia, polidactilia y cinodactilia

Raquitismo vitamina D resistente
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INTRODUCCION

Los glomangiomas multiples (glomangiomatosis) son la
variante multiple y poco frecuente del tumor glémico (1).
Representan el 10% de los casos de tumor glémico (2).

Se presenta igualitariamente en hombres y mujeres, antes
de los 20 afios de edad (3). La etiologia de los tumores
glémicos sigue siendo desconocida, sin embargo los
glomangiomas multiples pueden ser congénitos o
adquiridos (1). Los casos congénitos estan ligados a
mutaciones de novo en el gen VMGLOM (4).

Clinicamente se puede encontrar una neo-formacion
palpable, de color purpura o azul violaceo, usualmente
no dolorosos y en un ndmero de al menos 10 lesiones
(1). Histolégicamente los tumores glémicos son variantes
de la angiomatosis (5) por lo que se observan células
glémicas formando cuerpos glémicos inmersos en
vasos sanguineos de diferentes lUmenes o tamafos
(4, 6) y con positividad para vimentina, actina musculo
especifica y actina alfa de musculo liso (5). El manejo de
los glomangiomas multiples es netamente expectante en
caso de que sea asintomatico y quirdrgico con respeto
de margenes en caso de tratamiento definitivo (7).

El propdsito de este articulo es afadir informacion
al médico dermatélogo para poder considerar
a la glomangiomatosis mdultiple dentro de sus
diagnoésticos diferenciales en cuadros sugestivos de
malformaciones vasculares. Se resalta también el
apoyo de la dermatopatologia y como la correlaciéon
clinico patologica es relevante para poder instaurar un
diagndstico definitivo.

CASOS CLiNICOS

Se presenta el caso de una mujer de 25 afos de edad,
nacida y residente en Quito, estudiante, soltera, sin
antecedentes clinico-quirlrgicos de importancia ni uso
de medicamentos. Consulta por cuadro de un afio de
evolucién de lesiones que inicialmente comienzan con
un noédulo violaceo asintomatico en muslo izquierdo
con aparicion posterior de neo-formaciones color azul
violaceo en la espalda (Figs. 1, 2 y 3). Ante la sospecha
de una malformacion venosa, sindrome de nevo azul en
tetina de goma versus glomangiomas; se toma biopsia
de la lesién nodular dolorosa del muslo izquierdo. Se
solicita biometria hematica la misma que se encontraba
dentro de parametros normales.

Glomangiomas multiples (Glomangiomatosis)

Figura 1. Neoformacion vascular tipo nédulo violaceo doloroso
a la digito presion en muslo derecho.
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Figura 3. Cuatro (4) papulas, de color azul violaceas distribuidas en sentido lineal y que siguen el curso de tira de la prenda intima,
localizadas en region lumbar, lado izquierdo.

El estudio histopatolégico evidencié epidermis sin
alteraciones. En la dermis se observa un noédulo
circunscrito y dos pequefios nédulos adyacentes que
estan constituidos por estructuras vasculares dilatadas
que estan rodeadas por varias capas de células redondas
y uniformes de aspecto glomico (Figs. 4 y 5).

En base a este resultado, con el diagndstico de
glomangiomas multiples (glomangiomatosis), se explica
la condicién a la paciente y se decide mantener una
conducta expectante.

COMENTARIOS

Se  conoce como glomangiomas multiples
(glomangiomatosis) a la presentacion o variante multiple,
diseminada o en placa del tumor glémico (1).

El tumor glémico fue descrito en un inicio por Barre
y Masson en 1924. En términos generales, los
glomangiomas multiples son raros y representan el 10%
de los casos de tumor glémico (2). Es menos comun que
la variante solitaria y se generalmente se desarrolla antes
de los 20 afios de edad (3). Jalali y colaboradores en el
afo 2002 mencionan hasta esa fecha 4 casos especificos
de glomangiomatosis (8).

La etiologia de los tumores glomicos sigue siendo
desconocida (1). Actualmente, se habla de una
clasificacion clinico-patolégica que ayuda a distinguir
al tumor glémico en dos variantes: solitaria y mdltiple
(9); siendo la multiple la de diferentes caracteristicas
clinico e histolégicas. Hay casos de glomangiomas
congénitos de herencia autosémica dominante por
mutaciones de novo en el gen VMGLOM (4). La mutacién
comienza durante la vida intrauterina en la quinta
semana cuando se comienzan a diferenciar los esbozos
de las extremidades (3). Se podria inferir que por dicha
razén las lesiones elementales vayan expandiéndose
proporcional al desarrollo del feto, afectando areas de
tronco y extremidades (3).

En la bateria de estudios elementales puede estar
asociados a trombocitopenia (4, 10, 11). La descripcion
de la entidad principal de los glomangiomas multiples
ayuda a entender su patogenia. Las células gléomicas
forman una entidad conocida como cuerpo glémico el
mismo que se encarga de regular la microcirculacion
cutanea (7, 12, 13). El cuerpo glémico esta compuesto

Glomangiomas multiples (Glomangiomatosis)

de arteriola aferente, vena aferente, vaso anastomotico
o canal de Sucquet-Hoyer, fibras de musculo liso, fibras
nerviosas y una capsula (1). Los vasos sanguineos
pueden estar inmersos en células glémicas (6).

Clinicamente la lesién elemental es una neoformacién
palpable, de color purpura o azul violaceo, generalmente
no dolorosa, y con al menos 10 lesiones y pueden
confluir y formar placas (1). La distribuciéon mas frecuente
son los miembros inferiores, mientras que la distribucién
ocasional es la region para vertebral (5).

La vitropresion positiva es un elemento auxiliar que ayuda
a confirmar el diagnéstico (1, 4). Hay varios diagnosticos
diferenciales a tener en cuenta: Entre ellos, angiomatosis,
malformaciones venosas, leiomioma, espiradenoma
ecrino, neurilemoma, Dermatofibroma, giolipoma, tumor
de células granulosas (1). Como diagnéstico diferencial
mas importante es blue rubber bleb nevus o sindrome de
nevo azul en tetina de goma.

Histologicamente los tumores glémicos son variantes de
la angiomatosis (5). Los hallazgos caracteristicos estan
en dermis (1). Las células glémicas son de citoplasma
eosindfilo y de nucleos grandes, palidos y cuboides
(4, 6). Estas células forman nidos y estan inmersas en
vasos sanguineos de luz amplia e irregular (13). El vaso
sanguineo comprometido puede ser de dos patrones; el
primero consiste en grandes venas de limenes de varios
tamafos, mientras que el segundo se trata de vasos
pequefos con limenes del tamafio de un capilar que
se organizan en nodulos y tienen un vaso central mas
grande (5). En el caso de los glomangiomas multiples hay
ausencia de capa fibrosa alrededor del tumor (1).

En la inmunohistoquimica estas lesiones son positivos
para vimentina, actina musculo especifica y actina alfa
de musculo liso (10) . El manejo de los glomangiomas
multiples es netamente expectante en caso de que
sea asintomatico (1).

La extirpacion de la lesion con un margen adecuado
es el tratamiento definitivo (7). Entre otras opciones
estd la escleroterapia, radioterapia, laser de argén y
laser de Co2 (14).

Realizando una breve busqueda virtual con los
términos MESH en inglés “cutaneous glomangioma” y
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Figura 4. (HE-2x) Epidermis sin alteraciones; dermis con
nddulo circunscrito y dos pequefios nodulos adyacentes.

“multiple” en algunas bibliotecas como Pubmed, Lilacs,
y Tripdatabase encontramos entre un rango de 16 a 32
articulos que mencionan esta atipica variedad.

Ademas, en documentos previos se ha mencionado un
componente familiar y aludiendo al caso, la paciente
afirma tener un familiar de segundo grado con lesiones
similares muy caracteristicas, quien no ha sido valorada.
Por lo que consideramos pertinente un estudio mayor
sobre las formas familiares atipicas de multiples
glomangiomas cutaneos ya que pueden contribuir a la
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Figura 5. (HE-4x) Nodulo constituido por estructuras
vasculares dilatadas que estan rodeadas por varias capas de
células redondas y uniformes de aspecto glomico.

patogenia de las manifestaciones cutaneas inusuales de
estos tumores peri vasculares.

El caso clinico en mencién es de interés clinico
practico. La aparicion subita y la rareza de la
topografia del caso descrito contribuye al dermatoélogo
clinico en los diagnosticos diferenciales a tener en
cuenta cuando tenga un caso similar en su consulta.
El apoyo de la dermatopatologia y la correlacion
clinico patoldgica es relevante para poder instaurar un
diagndstico definitivo.
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INTRODUCCION

Las almohadillas de los nudillos, también llamados
Knuckle pads, cojinetes, nédulos de Garrod, son lesiones
benignas papulo-nodulares localizadas en el dorso de las
articulaciones interfalangicas proximales (IFP) y menos
frecuentemente en metacarpofalangicas (1). Su etiologia
aun es desconocida, pero ante el diagnéstico se deben
descartar causas idiopaticas y secundarias, como trauma
repetitivo, trastorno genético, enfermedades fibrosas,
obesidad abdominal e hipertensiéon arterial como
componentes del sindrome metabdlico (1). Se presenta
el caso de una mujer con almohadillas de los nudillos,
asociado al trauma repetitivo por rascado secundario
dermatitis herpetiforme de base de larga data.

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino, de 39 afos, con
antecedentes personales patolégicos de hipotiroidismo
y celiaguia con enfermedad de Duhring de tres
afios de evolucién, realizaba tratamiento con dieta
libre de gluten parcialmente. Consulté por placas
eritematosas infiltradas, de consistencia duro- elastica,
algunas con erosién en su superficie, localizadas en
dorso de articulaciones interfalangicas proximales
predominantemente e interfalangicas distales de ambas
manos, asociadas a prurito de dos afios de evolucion
(Figs. 1 y 2). Ante la sospecha clinica de almohadilla de
los nudillos, versus granulomas anulares, sarcoidosis,
nédulos reumatoideos, se realizd biopsia cutanea
con estudio histopatologico. El informe evidencié en
epidermis marcada hiperqueratosis y acantosis regular
con papilomatosis e hipergranulosis en cufia 'y en dermis
verticalizacion de vasos sanguineos con fibrosis (Fig. 3).
Ademas, la radiografia de manos y laboratorio de rutina
fueron normales. En base a la clinica y la histopatologia
se confirmoé el diagnostico de almohadillas de los
nudillos. Se indicé tratamiento con clobetasol 0.05%
crema topica, oclusiva, una vez al dia por veinte dias,
continuando dia por medio por veinte dias mas, con
buena respuesta, ademas medidas generales evitando el
rascado y microtraumas.

COMENTARIOS

Las almohadillas de los nudillos son untipo de fibromatosis
digital, siendo descritas por primera vez en 1983 por
Garrod. Posteriormente se las denomind helodermia,
fiboroma subcutaneo, queratosis supracapitular, knuckle
pads. Su etiologia es desconocida y su epidemiologia

Almohadillas de los nudillos

Figura 1. Placas eritematosas infiliradas, algunas con
pequefas erosiones, en cara dorsal de articulaciones
interfalangicas de ambas manos y metacarpofalangica de
mano izquierda.

La vida es muy
simple, insistimos en
hacerla complicada

Confucio



Figura 2. A la izquierda: lesiones compatibles con enfermedad de Duhring sin presencia de almohadillas de los nudillos.
A la derecha: el mismo paciente tres afios después presentando ya las lesiones caracteristicas en los nudillos.

es incierta ya que existe un subdiagnéstico y no suelen
reportarse los casos. Algunas revisiones estiman que se
presentan en el 9 % de la poblacién, mas frecuentemente
en adultos (1-4). Clinicamente se caracterizan por
presentar placas, papulas o nédulos, ligeramente moviles,
de consistencia blanda, circunscriptos, que suelen medir
0.5 - 1.5 cm de diametro y pueden presentar hiper o
hipopigmentacién. Estan localizadas en el dorso de las
articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas de
las manos; excepto en el sindrome de Bart Pumphrey
que se localizan también en los pies. En general suelen
ser asintomaticos, de evolucién crénica y benigna (1,
3-5). La mayoria de los casos son idiopaticos, pero
es importante reconocer las causas secundarias
para plantear la evoluciéon y terapéutica. Los traumas
repetidos, ya sean laborales, por deportes, o trastornos
psiquiatricos pueden desencadenar knuckle pads.
En estos casos también pueden llamarse pseudo
almohadillas de los nudillos. El sindrome de Bart-
Pumphrey, un trastorno genético que incluye nddulos
Garrod, leuconiquia, sordera neurosensorial e
hiperqueratosis palmo-plantar, es otra causa de esta
patologia. Las enfermedades fibrosas, con un patrén
autosémico dominante, tales como enfermedad de
Dupuytren, sindrome de Ledderhose (nédulos de Garrod,
fibromatosis que afecta la fascia plantar), enfermedad de
Peyronie (nédulos de Garrod, fibromatosis que afecta la
tdnica albuginea), deben descartarse en la anamnesis y
el examen fisico (1-3, 5-7). Asi mismo, estudios recientes

buscaron correlacionar el sindrome metabdlico con
las almohadillas de los nudillos, aunque sin valores
estadisticos significativos a favor de esta asociacion. Sin
embargo, se han objetivado asociaciones con obesidad
abdominal e hipertension arterial, por lo que los pacientes
con almohadillas de los nudillos deben ser examinados
para detectar la presencia de estos dos componentes
del sindrome metabdlico (4-8-9). El diagndstico por
lo general es clinico, pero en casos dudosos pueden
realizarse otros estudios. La ecografia de partes
blandas como complemento diagndstico, objetiva un
engrosamiento nodular hipoecoico subcutaneo, con
forma tipica de cupula con bordes irregulares, localizado
en la cara dorsal de la articulacion afectada. En el Doppler
color la vascularizacion estd ausente y no se evidencia
compromiso osteotendinoso (4, 10, 11). En algunos
casos se requiere biopsia de la lesién para descartar otras
entidades, pudiendo observarse en la histopatologia
hiperqueratosis, marcada acantosis, engrosamiento
de la dermis y fibras de colageno, con proliferacion de
capilares en ausencia de células inflamatorias (1-3, 5,
12). Entre los diagndésticos diferenciales y segun la clinica
acompafiante deben incluirse las papulas de gottron,
noédulos reumatoideos, granuloma anular, verrugas
vulgares, sinovitis, eritema elevatum diutinum, acantosis
nigricans de los nudillos, xantomas, carcinoma cutaneo,
tumor de células gigantes de las vainas tendinosas.
Por este motivo se sugiere una rigurosa anamnesis
ante la presencia de estas lesiones (1-3, 6, 10, 12). El
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Las almohadillas
de los nudillos son
lesiones circunscriptas
benignas, localizadas
en el dorso de
las articulaciones
interfalangicas proximales
y metacarpofalangicas.

tratamiento suele ser conservador, evitando los factores
desencadenantes en caso de trauma o asociaciones.
Pueden utilizarse glucocorticoides y/o queratoliticos
topicos, como clobetasol, urea, acido salicilico
respectivamente, con respuesta variable (1, 3, 7, 12, 13).
Se han publicado algunos casos con buena respuesta
a las infiltraciones con triamcinolona y/o 5-fluoracilo (1,
3, 13). Se sugieren procedimientos quirurgicos soélo para
los casos que generen impotencia funcional o dolor (2,
12, 14). Sin embargo, no existen ensayos randomizados,
que avalen una terapia ideal (14). La evolucién es
generalmente benigna. Presentamos un caso de
almohadillas de los nudillos secundario a rascado
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Figura 3. A la izquierda: (HE-10x) Hiperqueratosis, acantosis
irregular con elongacion de redes de cresta.

A la derecha: (HE-100x) Verticalizacion de vasos capilares y
haces colageno hialinizados.

crénico en una paciente con antecedentes de Dermatitis
herpetiforme de larga evolucion, no existen reportes
nacionales e internacionales que demuestren unarelacion
causal entre dermatitis herpetiforme y almohadillas de
los nudillos, en nuestro caso podria relacionarse debido
a que esta patologia genera mucho prurito. Puesto que
es una entidad frecuentemente subdiagnosticada, los
médicos dermatologos debemos descartar patologias
asociadas, mediante una exhaustiva historia clinica,
examen fisico y en caso necesario recurrir a métodos
complementarios. Esto permitird ofrecer al paciente
una terapéutica conservadora o activa, considerando el
curso benigno de la patologia.
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INTRODUCCION

El onicomatricoma es un tumor benigno de la matriz
ungular poco frecuente con aproximadamente 80 casos
publicados en la literatura hasta la actualidad (1-4). Fue
descripto por primera vez en 1992 por Baran y Kint como
onicomatrixoma, y pasé a denominarse onicomatricoma
en 1995 por Haneke (1, 4, 5). Afecta tanto a hombres
como mujeres, con un pico de incidencia en la quinta
década de vida (3). Clinicamente se caracteriza por
presentar xantoniquia, sobrecurvatura de la placa
ungular, hemorragias en astilla y engrosamiento de la uiia.
Sin embargo, es dificil arribar a su diagnostico, ya que ha
sido descripto en pocas oportunidades (1, 3, 4, 5, 6).

CASO CLINICO

Se presenta un paciente de sexo masculino de 36 afios
de edad, sin antecedentes patolégicos de importancia,
que consulto al servicio de dermatologia de nuestro
hospital por onicodistrofia de ufia de cuarto dedo de la
mano derecha de 2 afios de evoluciéon. Al examen fisico
presentaba hiperqueratosis subungular y coloracion de
tonalidad amarillenta que comprometia longitudinalmente
la porcién medial de la ufia del cuarto dedo de la
mano derecha, asintomatica (Fig. 1). El paciente habia
realizado multiples tratamientos antimicoticos topicos
y sistémicos en otra instituciéon sin respuesta. Cabe
destacar que el estudio micoldgico, directo y cultivo
de la uia fueron negativos. Con la sospecha de un
trastorno de la matriz ungular se derivé al servicio de
traumatologiay ortopedia para realizar hemilaminectomia
y matricectomia de dicha ufia, con toma de biopsia. La
histopatologia evidencié una lesion queratésica formada
por dos componentes. Uno de ellos estromal constituido
por papilas dérmicas digitiformes, revestidas por epitelio
escamoso estratificado y queratinizado. Por otro lado, se
observé en la dermis un infiltrado linfocitario perivascular
(Fig. 2). Se observa epidermis con marcada acantosis
que reviste las papilas dérmicas dando una apariencia
digitada en el corte histolégico. Asimismo, con la técnica
de coloracion de PAS no se identificaron elementos
micoticos. De esta manera con la clinica y la anatomia
patoldgica se arrib6 al diagnostico de onicomatricoma.
El paciente se encuentra en seguimiento por nuestro
servicio, y luego de 6 meses del tratamiento persiste sin
recurrencias (Fig. 3).

COMENTARIOS

El onicomatricoma es un tumor benigno fibroepitelial de
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Figura 1. Se observa hiperqueratosis subungular y coloracion
de tonalidad amarillenta que compromete longitudinalmente
la porcion medial de la uiia del cuarto dedo de la mano
derecha.

Nunca moriria por
mis creencias, podria
estar equivocado

Bertrand Russell



la matriz ungular de baja frecuencia, con solo 80 casos

descriptos en la literatura a nivel mundial y apenas 10 en
América Latina (1, 2, 3, 4). Fue descripto por primera vez
en 1992 por Baran y Kint como onicomatrixoma y paso6
a denominarse onicomatricoma en 1995 por Haneke (1,
4, 5). Afecta a pacientes de mediana edad, con una edad
promedio de 51 afios e igual incidencia en hombres y
mujeres. Compromete principalmente los dedos de
las manos (75%), siendo mas frecuente el tercer dedo
(3). La etiologia del onicomatricoma es desconocida,
aunque se han sugerido multiples factores implicados.
Uno de ellos podria ser la onicomicosis debido a que
un gran porcentaje de los casos se presentaba en los
dedos de los pies. Sin embargo, como la mayoria de
los onicomatricomas se observan en dedos de las
manos es probable que la onicomicosis sea un factor
coincidente (5). También se lo puede asociar a distintos
tipos de trauma, ya que el tercer dedo es el que se
afecta con mayor frecuencia debido a que es el mas
expuesto a traumatismos (1, 5, 6, 7, 8). Clinicamente

se manifiesta como bandas longitudinales amarillentas
de grosor generalmente aumentado, hemorragias en
astilla y sobre curvatura transversal de la placa ungular,
aunque también sugiere su diagndstico la presencia de
prominentes crestas longitudinales. La avulsién ungular
expone un tumor velloso que se origina en la matriz con
proyecciones digitiformes hacia el lecho (1, 3, 4, 5, 6,
8). Ademas, puede presentarse como melanoniquia
longitudinal y/o distrofia del plato ungular. En cuanto al
comportamiento del tumor, este crece de manera muy
lenta y en general es asintomatico (3, 4, 7). El diagnéstico
se realiza mediante la sospecha clinica, y se confirma
a través de la biopsia de la lesion. Histologicamente se
caracteriza por ser un tumor fibroepitelial con dos zonas
anatdémicas (proximal y distal). La proximal comienza en
la raiz de la uia y se extiende hasta la cuticula, es la base
del tumor y estd formada por invaginaciones epiteliales
profundas y estroma fibrilar. Por otro lado, la zona distal
corresponde a la lunula y estd formada por multiples
digitaciones o proyecciones tumorales en “dedo de

guante” tapizadas por epitelio de la matriz ungular y
cavidades llenas de fluido seroso (1, 3, 4, 5, 6, 7, 8).
Existen otros métodos complementarios que aportan al
diagnéstico. El examen dermatoscoépico puede poner
en evidencia multiples cavidades en el borde libre de
la placa ungular, hemorragias en astilla y leuconiquia o
xantoniquia longitudinal (3, 4, 5, 6, 7, 8, 9). La ecografia
de la lesion evidencia un tumor hipoecoico en la matriz de
la ufia con multiples imagenes puntiformes hiperecoicas
dentro del mismo correspondientes a las proyecciones
digitiformes del tumor. Por otra parte, no se observa
radiograficamente afectacion Osea subyacente (4,
6, 7). En el caso de la resonancia magnética pone en
evidencia el origen del tumor en la matriz, asi como
también invaginaciones de la lesiéon (5, 6, 8). Se ha
publicado recientemente que mediante el analisis de
un fragmento de la ufia (nail clipping) se puede llegar al
diagnostico de onicomatricoma de manera rapida y no
invasiva, distinguiéndolo de otros tumores subungulares
y descartando onicomicosis (8, 9). Entre los diagnésticos
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Tabla: Casos clinicos de la literatura

Referencia Caso Género Edad  Sitio Tratamiento  Recurrencia Seguimiento
Castillo et al 1 M 39 indice mano Quirdrgico - No referido
derecha Y
; 1 T L g '.'_“__ . V4
Morales et al 2 M 54 Indice mano Quirdrgico No 36 meses ; - pl B9 & h % = p I l 0
. a 1 ey = b 8
Chang et al 3 F 66 Dedo medio y Quirdrgico - No referido _ o . iy T 2 v
mefiique derecho d j - f
Kamath et al 4 M 60 Hallux izquierdo Quirdrgico No 3 meses
Jin Joo et al 5 F 27 indice derecho Quirdrgico No 2 meses
Okon et al 6 F 58 Dedo medio Paciente - No referido
izquierdo se niegaa
tratamiento
Prevezas et al 7 M 73 Hallux izquierdo Quirdrgico No 1 afio
Fierro-Arias et al 8 M 53 Dedo medio Quirdrgico No 2 anos
derecho
Saranya et al 9 F 80 Hallux izquierdo Quirdrgico No 1 semana
Estrada Chavezetal 10 M 59 Pulgar derecho Quirdrgico - No referido
Estrada Chavezetal 11 F 45 Pulgar izquierdo Quirdrgico - No referido

diferenciales se pueden incluir: fibroqueratoma digital
adquirido, fibroma periungular, enfermedad de Bowen,
verruga vulgar, melanoniquia longitudinal, onicomicosis,
queratoacantoma subungular, onicoblastoma, entre
otros (1, 3, 4, 5, 6, 7, 8). El tratamiento es estrictamente
quirdrgico mediante la reseccion completa junto con
la matriz proximal para prevenir recurrencias (3, 4,
6, 7, 8). Esto ultimo es importante ya que, si bien el
onicomatricoma es considerado una lesion benigna,
puede presentar atipia del estroma y tener potencial
maligno (3, 6). Sin embargo hasta el momento no se
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ha reportado en la literatura casos de recurrencias ni
comportamiento agresivo (5). El caso clinico presentado
de un onicomatricoma concuerda con lo descripto en
la literatura tal como se evidencia en la Tabla. El interés
del mismo es destacar la poca frecuencia con la que se
presenta esta patologia, haciendo hincapié en el rol del
anatomo patélogo para arribar al diagnéstico al igual
que el del dermatdlogo al tener la sospecha clinica.
Asimismo, enfatizamos la importancia del seguimiento
de estos pacientes ante la posibilidad de presentar un
comportamiento agresivo o recurrencias.
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INTRODUCCION

La Ulcera de Marjolin es un tumor maligno cutaneo,
raro y agresivo, que se desarrolla en la piel previamente
traumatizada o con inflamacién cronica. Se informa
con mayor frecuencia asociada con cicatrices de
quemaduras, aunque existen casos publicados
vinculados a las Ulceras por estasis venosa crénica,
cicatrices crénicas como fistulas, hidradenitis supurativa,
picaduras de insectos, fistulas pilonidales, osteomielitis,
cicatrices de vacunas, lupus discoide, congelamiento,
sitios de toma de injerto, picaduras de vibora, lepra y
Ulceras por presion. Por lo tanto, actualmente engloba
cualquier proceso maligno que surja a partir de un tejido
cicatricial. Se describe una incidencia del 2 a 3 % de
todos los carcinomas espinocelulares. El tipo histoloégico
mas frecuente es el carcinoma de células escamosas.

CASO CLINICO

Consulta a nuestro servicio un paciente masculino de 62
afos, de nacionalidad Chilena y ocupacién albaiiil, que
presenta dolor de moderada intensidad y dificultad en
la marcha causado por lesién ulcerovegetante situada
en hueco popliteo de 1 afio de evolucion, dolorosa,
maloliente, de gran tamafio, bordes mamelonados,
fondo sangrante (Figs. 1y 2) y una tumoracién indurada
en pliegue inguinal homolateral fistulizada, con secrecion
fétida (Fig. 3) de 6 meses de evoluciéon segun refiere el
paciente. En el sitio de la lesion principal sufri6 quemadura
alos 9 afos con sustancia inflamable, que no fue tratada
oportunamente. Los estudios complementarios arrojan
los siguientes datos: Anemia ferropénica, leucocitosis
con neutrofilia, hipoalbuminemia, hipoproteinemia y
enzimas hepaticas con leve aumento. Se realizé Biopsia
incisional cutanea de ambas lesiones (Figs. 4 y 5). En el
estudio histopatolégico de la lesion se observaron cortes
que mostraron epidermis parcialmente conservada, con
areas de ulceracion superficial. En el espesor de la dermis
numerosos cordones tumorales de células epiteliales
escamosas, con citoplasma claro y amplio, y formacién
de perlas corneas, inmersos en un estroma fibroso
con moderada reaccion inflamatoria. El diagnéstico
histopatoldgico confirmé un carcinoma espinocelular bien
diferenciado. El paciente presentaba como antecedentes
de relevancia, alcoholismo de larga data y desnutricién.
Mediante Tomografia Axial Computada de pelvis se
evidencia el conglomerado adenopatico correspondiente
a metastasis de dicho tumor, lo cual fue corroborado por
histopatologia mediante biopsia quirdrgica. El resto de
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Figura 1. Lesion ulcerovegetante situada en hueco popliteo
dolorosa, maloliente, de gran tamafo, bordes mamelonados y
fondo sangrante sobre sitio de quemadura.

El ignorante afirma,
el sabio duda y
reflexiona

Aristoteles
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Figura 2. Lesion ulcerovegetante, desde otro angulo.

estudios por imagenes realizados no arrojaron datos
positivos de secundarismo. Dado el severo cuadro de
adelgazamiento, anemia, hipoalbuminemia y depresién
por falta de contencién familiar, se realiza ateneo con
servicios de salud mental, cirugia, nutricién, dermatologia
y oncologia a fines de determinar la conducta a seguir.
Se decidié mantener al paciente internado, mejorar su
nutricién, y posteriormente realizar la desarticulacién
completa del miembro y evaluacion posterior de la
posibilidad de quimioterapia, lo cual no se concretd por
la escasa adhesion del paciente a los tratamientos.

COMENTARIOS

Esta entidad debe su nombre al médico francés Jean
Nicholas Marjolin (1), profesor de la Universidad de
Paris, quien en 1828 hizo una clasificacion descriptiva
de diferentes modalidades de Ulceras. Marjolin describio
Unicamente el desarrollo de Ulceras verrugosas sobre
cicatrices antiguas de quemaduras. Se informa con
mayor frecuencia asociada a las lesiones mencionadas,

aunque existen casos vinculados a las Ulceras por
estasis venosa crénica. Mas raras son las relacionadas
con cicatrices crénicas, como fistulas, hidradenitis
supurativa, picaduras de insectos, fistulas pilonidales,
osteomielitis, cicatrices de vacunas, lupus discoide,
congelamiento, sitios de toma de injerto, picaduras
de vibora, lepra y Ulceras por presion. Por lo tanto,
actualmente engloba cualquier proceso maligno que
surja a partir de un tejido cicatricial (2-5).

Se han planteado multiples hipétesis para justificar
fisiopatologicamente la transformacion maligna en un
tejido con irritacién croénica; entre los mas importantes
se sefialan: generacion de mutaciones celulares que
son producto de la liberacion de toxinas en un ambiente
caracterizado por tejidos isquémicos y nutricionalmente
deficientes; ademas del traumatismo repetido en un area
de dificil cicatrizacidn con alteraciones en la epitelizacién
e inmunovigilancia locales (6-12). Los tejidos quemados
podrian ser mas susceptibles a otros carcindbgenos, como
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Figura 3. Tumoracion indurada en pliegue inguinal homolateral fistulizada, con secrecion fétida 6 meses de evolucidn.

la luz ultravioleta. El desarrollo de carcinomas en este
tipo de cicatrices se observé asociado con quemaduras
extensas y profundas que cierran por segunda intencion;
por esta razoén, se insiste en la reconstruccion de estas
lesiones con injertos o colgajos cutaneos (7).

Algunos autores estiman que 1 de cada 300 ulceras
crénicas podria degenerar en cancer. La incidencia de
transformacion maligna de las cicatrices de quemaduras
es de aproximadamente 2% vy varia entre 0.7 y 9% vy
suele ser muy lenta, con promedio de 35 afios desde
la ocurrencia de la misma, aunque se puede presentar
a los 3 meses. Su frecuencia es baja y representa
entre 2 y 5 % de todos los carcinomas epidermoides
de piel (8). Aunque no existe predileccion de edad ni
raza, el promedio de aparicion se encuentra en la quinta
década de la vida. Las quemaduras son mas frecuentes
en las mujeres, pero los hombres se afectan tres veces
mas en cuanto a la aparicién de cancer sobre dichas
lesiones (12-14).

El carcinoma epidermoide originado en una quemadura
se asocia a un prondstico adverso en relacién a los
formados de novo, en parte por su agresividad local y
capacidad para originar metastasis tempranas (9).

Treves y Pack distinguen dos grupos segun el
comportamiento clinico: neoplasias que se presentan
en los primeros 12 meses posteriores a la quemadura
(presentacion aguda) y las que lo hacen posterior a este
lapso (presentacion crénica) (10-14). Esta ultima es la
mas frecuente y suele manifestarse como un carcinoma
espinocelular cutaneo que ocupa todo el grosor de la
quemadura, principalmente sobre las articulaciones.

Existen cinco condiciones que deben ser cumplidas
para establecer el diagnostico de Ulcera de Marjolin y
corresponden alos postulados de Ewing (10): 1. Presencia
de una cicatriz de quemadura. 2. Presencia del tumor
dentro de los limites de la cicatriz. 3. Sin antecedente de
tumor previo en esa localizacion. 4. Histologia del tumor



Figura 4. (HE-10x) Epidermis conservada. Se observan numerosos cordones tumorales en el espesor de la dermis de células
semejantes a las espinosas, perlas corneas y moderada reaccion inflamatoria.
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Figura 5. (HE-100x) Destacan los nidos dérmicos con atipias celulares: nicleos vesiculares, citoplasmas amplios y presencia de
queratinizacion con formacion de perlas corneas.

compatible con las células encontradas en la piel y en
la cicatriz. 5. Intervalo adecuado entre la cicatriz de la
quemadura y la aparicién del tumor.

La detecciéon temprana radica en sospechar este
padecimiento en las Ulceras que no cicatrizan y que
se encuentran asociadas a un area lesionada. En estas
Ulceras, el carcinoma espinocelular cutaneo es la
neoplasia observada con mas frecuencia (75 a 96%),
seguido por los carcinomas basocelulares (1 a 25%) (11).
La topografia predominante son las extremidades
inferiores (44%), seguidas de las extremidades superiores
(22%), la cabeza (22%) y el tronco (12%).

Las Ulceras de Marjolin son tumores muy agresivos que
requieren un plan de tratamiento bien pensado en forma
multidisciplinaria para optimizar la atencién y asegurar la
supervivencia del paciente (14). El diagnostico precoz y
la intervencion quirdrgica rapida son obligatorias, ya que
pueden invadir estructuras vitales.

Las modalidades de tratamiento de las ulceras de
Marjolin incluyen escisioén local amplia, diseccion de
bloque de los ganglios regionales, amputaciéon en
lesiones avanzadas de extremidades, radioterapia y
quimioterapia administradas como terapia adyuvante
(14). La amputacion esta indicada cuando no es posible
una escision local amplia debido a una invasion profunda,
compromiso 6seo o articular, infeccién o hemorragia,
o cuando la escision podria causar una discapacidad
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funcional importante, lo cual ocurrié en nuestro paciente,
ademas de presentarse la diseminacion del tumor a los
ganglios inguinales con posterior fistulizacion.

La mayoria de las series indican que la incidencia de
recurrencia esta en el rango de 20% a 50%. No obstante
el comportamiento agresivo de este tipo de neoplasia,
el tratamiento radical oportuno permite un adecuado
control de la enfermedad (12).

Los factores pronosticos para la recurrencia en este
tipo de neoplasias son los mismos que para el cancer
de piel en general (tamafio, grado, profundidad de
invasion, localizacién), sin embargo, el hecho de que
esta neoplasia se derive de un area traumatizada
(quemadura) pareciera conferirle mayor posibilidad de
recurrencia local, conducta bioldgica que no ha sido bien
establecida en la literatura (13).

Creemos que estos pacientes deben ser llevados
a procedimientos de escision amplia de primera
instancia. Se requiere un alto indice de sospecha
en el tratamiento de las Ulceras cronicas que son
recalcitrantes a las terapéuticas instituidas y en todas
las lesiones sospechosas debe realizarse una biopsia.
El reconocimiento temprano y el tratamiento agresivo
de las Ulceras de Marjolin y el seguimiento cercano son
necesarios para mejorar los resultados. Cabe destacar
que el manejo siempre debe ser multidisciplinario para
lograr la supervivencia de estos pacientes.
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INTRODUCCION

El liquen plano penfigoide (LPP) es una enfermedad
ampollar rara que ocurre durante la evolucién de un
liquen plano. Se han publicado alrededor de 80 casos
en la literatura mundial (1), siendo este el segundo caso
nacional publicado y observandose una mayor incidencia
entre la quinta y sexta década de la vida, edades inferiores
a la observada en el penfigoide ampollar. Se presenta
con mas frecuencia en hombres (1), excepcionalmente,
se han descrito casos en edad pediatrica (1, 6). Hechos
epidemioldgicos coincidentes con nuestro caso.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 45 afos de edad, con
antecedente de hipertension arterial controlada hace 2
afios en tratamiento con enalapril 10 mg/dia. Consulta
por dermatosis de dos meses de evolucion, localizada en
miembros superiores, inferiores y abdomen; caracterizada
por papulas poligonales eritemato-violaceas, con
superficie brillante de 1-3 mm diametro, pruriginosas,
algunas de disposicion lineal siguiendo el trayecto
del rascado, evidenciando el fendmeno de Koebner
(Fig. 1). Ademas, presenté maculas hiperpigmentadas
postinflamatorias en axilas, region sacra y miembros
inferiores. En la Ultima semana, desarrollé en abdomen
y cara anterior de miembros inferiores ampollas tensas
de contenido serohematico y erosiones con costras
hematicas que asentaban sobre base eritematosa y
algunas de ellas sobre lesiones liquenoides (Fig. 2). No
presenté compromiso de mucosas.

Se realizan tres biopsias. La primera corresponde a
una papula de antebrazo, cuya histopatologia revelo
hiperqueratosis en cesta, acantosis irregular en “dientes
de sierra”, degeneracion vacuolar de la capa de las
células basales e infiltrado inflamatorio que adopta un
patrén en banda (Fig. 3). La segunda biopsia pertenece
a una ampolla de muslo, donde se evidencié un
despegamiento subepidérmico y presencia de infiltrado
inflamatorio crénico en dermis que incluye aislados
eosindfilos (Fig. 4). La tercer biopsia de piel perilesional
se le realizé inmunofluoresencia directa (IFD), que informo
depositos lineales de IgG y C3 en unién dermoepidérmica.
Los laboratorios de rutina se encontraban dentro de
parametros normales, ANA negativo y serologias HIV,
VHB, VHC fueron negativos. Con estos hallazgos,
realizamos el diagnostico de liquen plano penfigoide. Se
inicié tratamiento con meprednisona 60 mg/dia via oral,
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Figura 1. Lesiones liquenoides con signo de Koebner.
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Liquen plano penfigoide

observandose a las 8 semanas una franca mejoria de las
lesiones; por lo que se inicio descenso de la dosis de
corticoides hasta su suspension a los 4 meses.

COMENTARIOS

La etiologia del liquen plano penfigoide es desconocida,
pero se ha asociado a las siguientes drogas: captopril,
simvastatina, furosemida, bloqueadores de canales
de calcio, también fototerapia (PUVA), hepatitis B y
neoplasias (2, 4).

Recientemente se describié el primer caso asociado
a enalapril (3), farmaco que recibia nuestro paciente al
desarrollar su dermatosis.

La patogenia se ha vinculado con el dafio de los
queratinocitos basales por los linfocitos, que podrian
desenmascarar una respuesta autoinmune mediada por
la formacién de autoanticuerpos. Evento denominado
“expansion de epitopos”, el cuadro lleva a la formacion de
ampollas. En el LPP, los autoanticuerpos IgG circulantes
reaccionan con el dominio extracelular no colageno
(NC16A), donde se hall6 un epitopo diana diferente al del
penfigoide ampollar clasico, denominado MCW-4 de la
proteina BP180 kDa, y ubicado en el interior de la zona
de la membrana basal. Sin embargo, también se ha visto
reactividad contra otras proteinas de 230 y 200 kDa (4-7).

Referencias

Clinicamente, se caracteriza por la presencia de ampollas
tensas de contenido seroso o hematico, sobre lesiones
preexistentes de liquen o piel sana, a diferencia de lo
que ocurre en el liquen plano ampollar, donde siempre
asientan sobre lesiones de liquen. Generalmente, se
localizan en extremidades (8) y en mucosa oral. En
nuestra paciente, las lesiones ampollares asentaban
tanto en lesiones liquenoides previas como en piel sana,
sin compromiso Mucoso.

Histologicamente, el LPP presenta caracteristicas de
liquen plano como la acantosis irregular en “dientes de
sierra”, infilirado subepidérmico en banda compuesto
por linfocitos e histiocitos, dafio de los queratinocitos
basales con degeneracién vacuolar, presencia de
células apoptoticas y ampollas subepidérmicas (5). En
la IFD hay una disposicién lineal de los depédsitos de
IgG y/o C3 a nivel de la membrana basal (4). Se debe
diferenciar esta entidad del liquen plano ampollar,
donde el despegamiento es secundario al intenso dafio
de los queratinocitos basales por el liquen plano y no
por autoanticuerpos del penfigoide ampollar, siendo la
inmunofluorescencia negativa (7).

El tratamiento es con corticoides orales, con buena
respuesta y tal como en nuestro caso. También se ha
reportado con azatiopina, metrotexato, acitretina y
dapsona (9, 10).
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INTRODUCCION

Las lesiones cutaneas asociadas a leucemia pueden
ser divididas en dos tipos: lesiones inespecificas o
leucemides y las lesiones especificas o leucemia cutanea
(LC). Dentro de las primeras se encuentran: 1) dermatosis
paraneoplasicas  (vasculitis, prurito  generalizado,
penfigoide ampolloso, pioderma gangrenoso, sindrome
de Sweet, sindrome de Wells, eritema multiforme,
paniculitis), 2) secundarias a una insuficiencia medular
(purpura y equimosis por trombocitopenia; infecciones
por neutropenia, palidez cutanea por anemia) y 3)
toxicodermias. Las lesiones especificas o LC se definen
como la infiltracién de la piel por células leucémicas (1-3).

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 47 anos de edad, oriunda
de Coérdoba Capital, con antecedentes de leucemia
mielomonocitica aguda (M4) diagnosticada en 2011,
tratada con citarabina 160 mg EV y mitoxantroma 20
mg EV. También habia recibido en 2012 trasplante de
médula 6sea, sin recaidas durante dos afos, luego de
los cuales nos interconsulta el servicio de hematologia
porque presentaba multiples nédulos, de aparicion
abrupta (dos semanas de evolucién), localizados
en miembros inferiores, bilaterales, recubiertos
por piel normal o levemente eritematosa (Figs. 1 vy
2), dolorosos a la presion, de consistencia dura y
temperatura conservada. Ante la sospecha diagndstica
de leucemia cutdnea solicitamos biopsia para estudio
histopatolégico e inmunohistoquimica. La biopsia
con tincién de hematoxilina- eosina informé: Piel con
cambios vinculables a infiltracién leucémica. Infiltrado
monomorfo denso en la dermis alta que diseca las
fibras de colageno, alrededor de vasos y anexos (Fig.
3). Y la inmunohistoquimica marcé CD 68 fuertemente
positivo, CD 34 negativo y mieloperoxidasa positiva
(Fig. 4). Se confirma el diagnéstico, junto con el servicio
de hematologia de leucemia cutanea. Se instaura el
tratamiento para la enfermedad de base con citarabina
160 mg EV y mitoxantroma 20 mg EV. El cuadro evoluciona
con maculas parduzcas residuales y finalmente la
paciente fallece a los cuatro meses del diagnéstico.

COMENTARIOS

La LC es una entidad de baja frecuencia segun
Fernandez Guarinoa y colaboradores se presenta en el 2
al 10 % de los pacientes con leucemia, pero faltan datos
epidemioldgicos certeros de incidencia y prevalencia
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Figura 1. Nodulos localizados en miembros inferiores
recubiertos por piel normal o levemente eritematosa.
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Figura 2. Mayor detalle de lesion de miembro inferior derecho.



EEGU P L G

Figura 3. De izquierda a derecha.

(HE-10x) Lesion nodular de pierna, se observa una epidermis adelgazada, no afectada, por debajo de esta se puede ver la zona de
grenz. La dermis esta toda ocupada por un denso infiltrado difuso de células que también afecta hipodermis.
(HE-40x) Se observan células con nucleos hipercrdmicos, anisocaridticos y escaso citoplasma, que disecan fibras de colagenos.

(4, 5). Aparece con mayor frecuencia en la leucemia
mieloide aguda (10 al 15% del total), mas comiunmente
en los subtipos mielomonociticas M4 (como en el caso
presentado) y monociticas M5. Esto se explica porque el
monocito tiene alta afinidad por la piel. También puede
observarse en la leucemia mieloide croénica y linfocitica
cronica, pero con una menor frecuencia (5 % y 1 %
respectivamente) (6, 7). Usualmente se presenta después
que la enfermedad sistémica se ha manifestado. Aunque,
puede constituir la manifestacion inicial (30- 45 % de los
pacientes) lo que se denomina LC aleucémica, porque
no hay células leucémicas en sangre o en médula 6sea,
pero si en piel (8).

En el caso que exponemos la paciente desarroll6 LC a los
24 meses del diagndstico de la leucemia mieloide aguda.
El mecanismo patogénico es desconocido se plantea la
existencia de clones de células tumorales en la médula
Osea que presentarian especial afinidad por la piel y por
ello migrarian hacia la dermis. Ademas, la acumulacion de
células malignas en la piel se deberia a una proliferacién
local de células leucémicas en la piel mas que a la
constante migracion vascular de células (5, 6).

Las caracteristicas clinicas de la LC son muy variadas,
se puede manifestar como placas y nédulos (constituyen
las mas frecuentes formas de presentacion), de color piel,
eritematosos o violaceos, asintomaticos y de consistencia
dura o duro elastica. Pueden ser Unicos o comprometer
grandes areas de la superficie corporal. Los sitios mas

afectados son tronco, extremidades y cara. Algunos
trabajos describen formas de leucemia cutis sobre
cicatrices, quemaduras, sitios de venopuncién, areas
previamente afectadas por herpes simple, distribucién
metameérica sobre una regién afectada por herpes zoster.
Habitualmente los infiltrados regresan sin dejar cicatriz,
pudiendo persistir maculas hiper o hipopigmentadas
residuales en la areas afectadas (2, 7).

Cabe destacar que el 90 % de los pacientes que
presentan LC tienen compromiso extramedular, y de
ellos un 40 % tiene afectacion meningea (6).

El diagnéstico de LC no es sélo clinico, ya que las lesiones
son inespecificas, por lo que se debe realizar estudio
histopatolégico e inmuhistoquimico para diagnosticarla
(2). La histologia confirma el diagndstico, se observa
un infiltrado nodular o difuso de células tumorales
que ocupa dermis y también puede comprometer
hipodermis, este infiltrado se dispone a nivel perivascular
y perianexial. La epidermis no suele estar alterada y en
el limite dermoepidérmico se encuentra una banda de
dermis papilar indemne (zona de Grenz) caracteristico
en la leucemia mieloide aguda. En las leucemias
linfoides se observan infiltrados difusos y las células
leucémicas presentan epidermotropismo (5, 6, 7). El
empleo de técnicas de inmunohistoquimica y paneles
de anticuerpos monoclonales es Util para caracterizar
las células neoplasicas y definir el tipo de leucemia
ante la cual nos encontramos (1). En nuestro caso se

Figura 4. De izquierda a derecha.
CD 68: fuertemente positivo (+++). Mieloperoxidasa: positiva (+). CD 34: negativo (-).

obtuvo CD68 fuertemente positivo, CD34 negativo y
mieloperoxidasa positivo, lo cual habla de una estirpe
mielomonocitico.

Los diagnésticos diferenciales deben incluir a las
leucemides, sarcoma de Kaposi, eritema multiforme,
eritema nodoso, sarcoidosis, paniculitis, micosis fungoide
y sifilis secundaria (5, 8). La LC debe ser considerada
un signo de mal prondstico. Revela recaida, evolucién
agresiva y resistencia al tratamiento. La mortalidad al
afo del diagnéstico se estima entre 85% al 88%, con un
promedio de sobrevida de 1, 3- 3, 6 meses posteriores al
diagnéstico (1, 7, 8).

Nuestra paciente, lamentablemente, fallecié a los cuatro
meses del diagnédstico de la LC, coincidiendo con los
datos encontrados en la bibliografia. Las publicaciones
concuerdan con que el tratamiento sistémico con
quimioterapia es adecuado para la remision de la
enfermedad en médula 6sea, pero no a nivel cutaneo.
La radioterapia es Util para controlar la expresién de
la leucemia, la cual puede actuar como reservorio de
la enfermedad si no es tratada. Por esto se deberian
utilizar en forma conjunta las dos terapias (6, 7). Se
presenta un caso de LC entidad poco frecuente y de
mal prondstico, en el que se requiere para su manejo
un trabajo multidisciplinario. Cabe destacar la evolucién
ominosa de la paciente que fallece a los cuatro meses de
diagnosticada la LC, coincidiendo con los datos hallados
en la bibliografia consultada.

Leucemia cutanea en paciente con leucemia mieloide aguda
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INTRODUCCION

La vasculopatia asociada al consumo de cocaina es
una entidad poco frecuente que ha ido en aumento en
estos Ultimos afios. El levamisol es un antihelmintico
e inmunomodulador que antes de su suspension por
efectos neurotoxicos se utilizé en el tratamiento del
sindrome nefrético, artritis reumatoide y cancer de colon.

En la actualidad, en un 70 a 80% de los casos, es el
principal adulterante que se adiciona a la cocaina
potenciando el efecto sinérgico en la produccion de
vasculitis leucocitoclasica y responsable del cuadro
clinico observado en este paciente.

De dificil deteccién en orina o sangre debido a su corta
vida media (5.6 h.) por lo que es recomendable solicitar
pruebas toxicologicas en los 2 o 3 dias del ultimo
consumo (1, 2).

CASO CLINICO

Presentamos un varén de 54 anos de edad, argentino,
que se desempeiia como obrero. Refiere madre con
lupus eritematoso sistémico y dependencia al alcohol
y cocaina inhalada durante 10 afios. Se internd en sala
de clinica médica de nuestro hospital por un cuadro
clinico de 3 dias de evolucién caracterizado por cefalea
de localizacién retroorbitaria, de intensidad 8/10 que no
cedia con analgésicos, fiebre y amaurosis fugaz.

Desde el punto de vista dermatolégico, presenté una
dermatosis de 6 dias de evolucién posterior al consumo
excesivo de alcohol y cocaina inhalada. A nivel de
ambos miembros inferiores, tanto en cara anterior como
posterior , se observé un extenso y severo compromiso
caracterizado por lesiones purpuricas y ampollares muy
dolorosas acompafiado de edema maleolar (Figs.1 y 2).
En region escrotal y pene se destaca la presencia de tres
Ulceras de diferentes tamarios entre 1-4 cm de diametro,
de bordes definidos con fondo eritematopurulento,
asintomatica (Fig. 3).

La biopsia cutanea de las lesiones purpuricas de
miembros inferiores reveld hallazgos de vasculitis
leucocitoclasica con trombos de fibrina intraluminal (Fig.
4 y 5). El estudio analitico presentd valores alterados
de Proteina C reactiva, fibrinégeno derivado, resistencia
a la proteina C activada. Resto de estudio incluyendo
hemograma completo, hepatograma, funcién renal,
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Figura 1. Lesiones purpuricas y ampollares en cara anterior
de piernas.
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Figura 2. Lesiones purpuricas y ampollares en cara posterior
de piernas.

Figura 3. Ulceras de diferentes tamanos, de bordes definidos
con fondo eritematopurulento en region escrotal y pene.
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La vasculopatia asociada al consumo de
cocaina. La principal causa de esta entidad
es el levamisol, gue se adiciona en el 7/0-80%

de los casos a la cocaina como adulterante.

serologias y colagenograma entre ellas B2 glicoproteina,
anticoagulante lupico y anticardiolipina normal o
negativo.

Por el cuadro clinico proteiniforme serealizd un seguimiento
multidisciplinario. La valoracion oftalmoldgica, reveld en el
fondo de ojo trombosis de vena oftalmica. Para el estudio
de su cefalea y estado febril, el servicio de clinica médica
realizd puncién lumbar con liquido cefalorraquideo sin
evidencia de compromiso meningeo.

En relacion con el antecedente del consumo de cocaina
y los hallazgos clinicos e histopatolégicos se realizé el
diagnodstico de vasculopatia por consumo de cocaina.
Se indic6 meprednisona 40mg/dia, suspensién del
consumo de cocaina y curaciones diarias de sus
lesiones con mejoria de las mismas y remision de Ulceras
en regién escrotal en un periodo de 2 semanas (Fig 6).
Posteriormente se inici6 descenso de meprednisona e
interconsulta al centro de adicciones.

COMENTARIOS

La vasculopatia asociada al consumo de cocaina se
caracteriza por la presencia de purpura palpable que
tiende a evolucionar a papulas violaceas o como lesiones
vesiculo-ampollosas, pustulas, eritema, livedo reticularis
0 Ulceras que incluso logran progresar a necrosis
cutdnea hemorragica, en relacion con la intensidad,
tamafo y profundidad de los vasos implicados, como se
observan en nuestro paciente. Pueden limitarse a piel o
ser expresion de un proceso sistémico con afectaciéon
similar en diferentes 6rganos (3, 4).

Afecta cualquier parte del cuerpo pero tiene predileccion
por: pabelldén auricular, miembros inferiores y nariz.
Puede presentar diferentes formas clinicas como:
vasculitis, purpura, vasculitis de Churg-Strauss, necrosis
cutanea, vasculitis de Schoénlein-Henoch, entre otras
y el estudio anatomo-patolégico evidencia vasculitis
leucocitoclasica, cariorrexis, degeneracion fibrinoide
transmural con presencia de neutréfilos alrededor de
vasos de pequefio calibre (5-7).

Dentro del tratamiento, la indicacion mas importante es la
suspension del alcaloide, observandose mejoria clinica,
pero en la mayoria de los casos se debe considerar el
uso de corticoides sistémicos e inmunosupresores
para mantener la remisién ya que es una patologia que

Vasculopatia por consumo de cocaina 47

Figura 4 (PAS-2,5X) Despegamiento subepidérmico y necrosis
con infiltrados perivascular que se extiende a dermis reticular
profunda.

Figura5.(PAS-40X)Vasosde pequefiocalibre condegeneracion
fibrinoide transmural con presencia de neutrdfilos alrededor
de los mismos. Cariorrexis y extravasacion eritrocitaria, con
trombo eosinofilico que obstruye toda la luz vascular.
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Figura 6. Evolucion con curacion de la lesiones en region
escrotal y pene.

se caracteriza por graves complicaciones entre ellas
extensa necrosis cutanea y ademas en su mayoria el
paciente no suspende el consumo de cocaina (8).

Encuadramos a nuestro paciente como vasculopatia
por cocaina con compromiso vasculitico y oclusién
microangiopdtica, destacando que al suspender el
alcaloide se evidencié mejoria del cuadro clinico como
esta descrito en la literatura. Debemos mencionar que
la droga dependencia es un importante problema de
salud publica en la actualidad y los médicos necesitan
familiarizarse con las complicaciones asociadas al
consumo de cocaina adulterada que ha ido en aumento
y plantea importantes problemas de diagndstico
diferencial y de manejo terapéutico.
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Angiomatosis bacilar cutdnea diseminada en paciente con infeccion por VIH

INTRODUCCION

La angiomatosis bacilar (AB), también conocida como
angiomatosis epiteloide, es una rara enfermedad que se
describié por primera vez en el afio 1983 por Stoler y
colaboradores, a raiz de la pandemia del SIDA (1). Desde
entonces se la reconoce como una infeccion emergente
asociado en el 90% de los casos al virus del HIV,
aunque también se han descriptos en otros pacientes
inmunocomprometidos por trasplante, enfermedad
oncohematolégica, etc (2).

CASO CLINICO

Paciente de 52 anos de sexo masculino, con antecedentes
de conductas sexuales de riesgo y consumo de drogas
(cocaina, marihuana), consulté por una dermatosis
generalizada de 2 meses de evolucion por la cual recibio
en otro centro varios tratamientos antibiéticos. Examen
fisico: adelgazado. En polo cefalico, cavidad oral y tronco
presentaba numerosas neoformaciones redondeadas de
color rojizo y superficie lisa, de 1 a 4 cm de diametro,
algunas de ellas rodeadas de un rodete epidérmico
(Figs. 1 y 2). Se destacaba a nivel de muslo derecho
una tumoracién mayor a 8 cm. de aspecto vegetante
y botriomicoide, de superficie erosiva y sangrante, que
asentaba sobre una placa eritematosa de limites difusos
(Fig. 3). Ademas en cara anterior de cuello y parrilla costal
izquierda se palpaban nédulos de consistencia blanda,
cubierto por piel normal. Acompafaba la dermatosis:
sindrome febril, astenia y pérdida de peso.

Estudios  complementarios: = Hematocrito:  33%,
eritrosedimentacion: 57 mm, HBV anti core y anti S
reactivos, HCV reactivo, HIV reactivo, recuento de CD 4:
23 cel/ul, carga viral HIV: 304000 copias /ml, VDRL 64 dils
y Tp-PA positiva. Cultivos de piel y sangre periférica para
gérmenes comunes, hongos y micobacterias: negativos.
PCR e IFD para Bartonella en sangre periférica negativas
y PCR de piel para Bartonella también negativa. Ecografia
de partes blandas de lesion palpable en cara anterior de
cuello y lesiones cutaneas: imagenes homogéneas con
abundante vascularizacion que se extendian hasta tejido
celular subcutaneo.

El estudio histopatolégico evidencid lo siguiente:
epidermis atrofica, en dermis superficial y profunda
proliferacion lobulada de vasos de diferentes tamafios
revestidos por células endoteliales prominentes dispuesto
en un estroma inflamatorio edematoso constituido

Figura 1. Lesiones de aspecto botriomicoide en paladar y
tronco.

Los hombres son
como los vinos, la
edad agria los malos
y mejora los buenos
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Figura 2. Lesion nodular de gran tamafio ulcerada en axila izquierda.

principalmente por neutrdéfilos (Fig. 4). Con técnica de
Warthin Starry se observan acimulos de bacilos que se
tifen de negro (Fig. 5). Con estos hallazgos se arriba al
diagndstico de angiomatosis bacilar cutanea diseminada
en paciente inmunocomprometido por infeccién por VIH
mas serologias compatibles con: sifilis serologica tardia,
infeccidén pasada por HBV e infeccion crénica por HCV.
A fin de descartar el compromiso en érganos internos
se realizd: radiografias de huesos largos, ecografia
abdominal, ecocardiograma y PAN TAC con contraste
sin hallazgos sugestivos de angiomatosis. Realizé
tratamiento con claritromicina 500 mg c/12 hs por 10
semanas asociado a 3 dosis de penicilina benzatinica IM,
2.400.000 Ul/semana. Evolucion6 con franca disminucion
de las lesiones y mejoria global del estado general a los
15 dias de instaurado el antibiético (Fig. 6). Al finalizar,
el paciente recuper6 ad integrum la piel y mucosas, sin
nuevas lesiones tras 3 afos de seguimiento. Una vez
controlada la dermatosis, inicié terapia antiretroviral.

COMENTARIOS

Los agentes etiologicos de la AB son la Bartonella
henselae y Bartonella quintana. Dichas bacterias son
cocobacilos gram negativos, intracelulares y facultativos,
de amplia distribucién mundial, con tropismo por el
endotelio y los glébulos rojos. El gato es el reservorio
de B. henselae y los vectores son las pulgas que portan
los mismos (ectoparasito Ctenocephalides felis). La
infeccion se produce por mordeduras o rasgufos de
gatos o picaduras de pulgas portadas por éstos. En el
caso de la B. quintana el reservorio es el hombre y se
cree que el vector podria ser el piojo humano corporal
(Pediculus humanus). Se relaciona con: malos habitos
higiénicos, grupos sociales desfavorecidos, vagabundos
y enolismo (3, 4).

Los pacientes con AB asociado a HIV tienen mal
estatus inmunolégico, con recuento de CD 4 inferior
a 200 cel/mm3 (media 100) y es frecuente que
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Figura 3. Gran tumoracion sobre placa eritematosa en muslo derecho.

presenten otras infecciones oportunistas o neoplasias
relacionadas al SIDA que fueron diagnosticadas previa o
concomitantemente con la AB. Esta infeccién predomina
en adultos jovenes del sexo masculino y pese a ser
cosmopolita su frecuencia es baja, con una incidencia
de 1.2 - 1.4 casos de AB por cada 1000 pacientes
portadores del retrovirus (2, 5).

Las manifestaciones clinicas van a depender del
estado inmunolégico del paciente. De forma didactica
las podemos dividir en cutaneas y viscerales (3). Los
signos y sintomas mas frecuentemente descriptos son:
fiebre, anorexia, pérdida de peso, hepatomegalia y
linfoadenopatias (2, 5-6). El compromiso mas frecuente es
en piel y mucosas. En general se presenta con multiples
lesiones en tronco y cuatro miembros que predominan
en el polo cefélico. Se describen diferentes tipos: 1)
superficiales, presentes al inicio de la enfermedad,
consisten en papulas o ndédulos eritematosos, simil
granuloma piégeno, de superficie lisa o erosionada que

4

La angiomatosis
bacilar (AB) es una
infeccion provocada

oor bacterias
del género de

las Bartonella sp.

asociado en ¢
90% de los casos al
virus del HIV.




Figura 4. De izquierda a derecha.

(HE-10x): Epidermis atrdfica, en dermis superficial y profunda proliferacion lobulada de vasos de diferentes tamafios revestidos por
células endoteliales prominentes.

(HE-100x): Estroma inflamatorio edematoso constituido principalmente por neutrofilos.
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pueden ser sésiles o pedunculados, algunos rodeadas de
un collarete epidérmico. Suelen ser numerosas, friables
y de facil sangrado; 2) profundas, aparecen tardiamente,
consisten en ndédulos subcutaneos, ulcerados o no, que
suelen adquirir varios centimetros de diametro hasta
formar grandes neoformaciones. Son frecuentes en
los miembros inferiores, pueden asentar sobre placas
eritematosas de limites imprecisos simil celulitis y obliga
a descartar el compromiso de las estructuras éseas
subyacentes; y 3) placas induradas hiperpigmentadas,
predominan en extremidades de pacientes con fototipos
altos y son dificiles de diferenciar del Sarcoma de Kaposi
(SK). Se debe tener en cuenta que puede aparecer mas
de un tipo de lesién en cada paciente (2, 5-8).

El compromiso visceral es principalmente a nivel
ganglionar, hepatico y esplénico, aunque cualquier
6rgano puede estar involucrado. La afeccién del higado y
bazo se conoce con el nombre de peliosis, consiste en la
formacion de pseudoquistes hematicos colonizadas por
bacterias que se manifiestan por insuficiencia hepatica e
hipertension portal, respectivamente. La bacteriemia por

AB es frecuente y se asocia con riesgo aumentado de
endocarditis, que en el 80% de los casos es causada
por B. quintana. A nivel 6seo produce dolor e imagenes
osteoliticas visibles en radiografias simples. A diferencia
del SK el compromiso del intestino delgado y el pulmén
no es habitual.

La AB es potencialmente mortal si no se instaura el
tratamiento antibiético de forma oportuna (2-3, 5-7).

Dentro de los diagnosticos diferenciales clinicos mas
importante se encuentra el SK (con el cual puede
coexistir), el granuloma piégeno, la verruga peruana,
el angiosarcoma, la pseudoangiomatosis eruptiva, los
angioqueratomas, entre otros (6, 9).

En la histopatologia se describe un infiltrado difuso o
lobular a nivel de la dermis compuesto por la proliferacion
de células endoteliales pequefias, redondeadas vy
prominentes, que protruyen a la luz vascular, rodeado de
un estroma compuesto por células inflamatorias. Segun
el tiempo de evolucién el estroma puede ser al inicio

Figura 5. Técnica de Whartin-Starry, los bacilos se tifien de negro.

Figura 6. Resolucion completa de lesion de mayor tamario en muslo derecho.
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laxo, con predominio de linfocitos y neutréfilos dispersos
y escasos bacilos que se tifien de negro con la técnica
de Warthin Starry. Con el tiempo el estroma se hace
mas compacto, predominan las células endoteliales y el
infiltrado esta compuesto principalmente por neutréfilos.
En el intersticio se observa un material granular que
corresponde a estructuras bacterianas (8, 10).

Eldiagnésticosebasaprincipalmenteenlosantecedentes,
la clinica y la histopatologia, antes mencionados. Existen
ademas otras técnicas diagnoésticas especiales. El cultivo
es de lento desarrollo, requiere de medios especiales y
tiempos de incubacién prolongados (3). La serologia
para Bartonella no esta disponible en el pais, tiene baja
sensibilidad en pacientes inmunocomprometidos vy, al
igual que la inmunohistoquimica, puede dar reaccion
cruzada con otras Bartonellas y microrganismos. La
microscopia electrénica, la inmunohistoquimica y la
reaccion en cadena de la polimerasa son muy Utiles,
tienen alta sensibilidad y especificidad pero solo estan
disponibles en escasos centros (9).

En el caso presentado el diagndstico se realizd gracias
a los hallazgos tipicos en la histopatologia con tinciones

Referencias

clasicas y especiales. El cultivo, la PCR e IFD en
sangre periférica fueron negativos. La primera linea de
tratamiento antibiético descripto es con eritromicina
(500 mg cada 6 horas) o doxicilina (100 mg cada 12
horas), durante un periodo de 8 a 16 semanas. La
asociacion con rifampicina o gentamicina se recomienda
en infecciones severas con compromiso visceral.
Otros esquemas como ciprofloxacina, amoxicilina-
clavulanico, cefuroxima e imipenem también han sido
propuestos (2, 5, 7). En nuestra experiencia se prefiere
el uso de claritromicina 500 mg cada 12 horas via oral
por un periodo no menor a 8 semanas con excelentes
resultados y mejor tolerancia digestiva con respecto a
ambas drogas de primera linea (9).

En conclusion, se presenta un paciente con AB cutanea,
enfermedad infecciosa infrecuente, cuyo reconocimiento
permitié realizar el tratamiento antibidtico oportuno a
fin de evitar un desenlace fatal como también arribar
al diagnostico de HIV, sifilis serolégica y hepatitis C
cronica, con posterior seguimiento multidisciplinario.
Se destaca la importancia de advertir al patélogo
sobre éste diagnostico a fin de realizar la técnica de
Warthin Starry.
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INTRODUCCION

La calcificacion o calcinosis se caracteriza por un
depdsito anémalo en los tejidos blandos de sales
insolubles de fosfato calcico amorfo (1). Cuando este
proceso afecta a la piel y tejido subcutaneo se denomina
calcinosis cutis. Se distinguen cuatro formas de
calcinosis cutis de acuerdo al mecanismo fisiopatoldgico:
distrofica, metastasica, idiopatica, e iatrogénica. La
forma distréfica es el resultado de calcificaciéon de
tejido dafado a nivel local, o asociado a enfermedades
del tejido conectivo pero con valores séricos de calcio
y fosfato normales. La calcificacion metastasica se
caracteriza por existir alteracién metabolica de calcio y
fosforo produciendo depdsitos de calcio en piel, tejido
subcutaneo y érganos internos. La forma idiopatica
ocurre sin dafo local ni desorden metabdlico asociado.
La calcificacion iatrogénica resulta como efecto adverso
de aporte exégeno de calcio (1, 2, 3). La calcifilaxia es
consecuencia de la calcificacion de pequefos vasos que
afecta la circulacion de dermis y tejido subcutaneo, suele
estar asociada a alteraciones del metabolismo de calcio
y fésforo e hipertiroidismo y se considera una entidad
con caracteristicas propias (4).

CASO CLIiNICO

Caso 1: Paciente masculino de 38 afios de edad,
argentino, que consulté a nuestro servicio por presentar
lesiones localizadas en escroto de diez afios de
evolucioén, las cuales aumentaron de tamafio y nimero
provocando sensacion de peso a nivel genital. Alexamen
fisico se observaban en escroto multiples nédulos
amarillentos, indoloros, de consistencia dura, moviles,
sin adherencia a planos profundos, cuyos tamafos
variaban entre 0,5 y 3 cm de diametro (Fig. 1). No se
palpaban adenopatias. Con diagndstico presuntivo
de quiste epidérmico calcificado, calcinosis -cutis,
esteatocitomas multiples, xantomas verruciformes,
se realizaron biopsia de dichas lesiones; el estudio
histopatoldgico informé depositos de calcio granular en
dermis (Fig. 2). Se solicitaron los siguientes estudios:
Laboratorio de rutina con dosaje de parathormona
(PTH), calcemia y fosfatemia, laboratorio inmunolégico
basico, ecografia testicular (Fig. 3) y radiografia de térax,
todos dentro de parametros normales. El diagndstico
definitivo fue de calcinosis escrotal idiopatica. Se
realizé interconsulta con el servicio de cirugia plastica
para excéresis quirdrgica de las lesiones escrotales y
no se evidencio recidiva de las mismas.

Calcinosis cutanea de localizacion escrotal

Caso 2: Paciente masculino, de 54 anos de edad, con
diagnoéstico de prarigo nodular desde la adolescencia,
que consulta por presentar tumoraciones escrotales,
blanco amarillentas, dolorosas, algunas ulceradas, otras
renitentes, con cicatrizacién cerebriforme, de 5 afos
de evolucién (Figs. 4 y 5). La biopsia cutanea informé
calcificacién amorfa dérmica rodeada de células gigantes
tipo cuerpo extrafio e hialinizacion (Fig. 6). Técnica de
Von Kossa positivo (Fig. 7). Con la clinica, el laboratorio
completo sin particularidades y la histopatologia se arrib6
al diagnostico definitivo de calcinosis escrotal distréfica
secundaria a traumatismo reiterado por rascado. Se
indico tratamiento oral con mepredinisona 60 mg/dia,
levocetirizina 5 mg /dia, e hidroxicina 50 mg/dia asociado
a tratamiento topico con fomentos de borato de sodio y
crema con sulfadiazina de plata, vitamina A y lidocaina
sobre las lesiones ulceradas, drenaje quirdrgico de las
lesiones renitentes y glucocorticoides en crema para el
eccema circundante.

COMENTARIOS

El depdsito anémalo de sales de calcio en la piel, se
asocia a una gran diversidad de patologias, por lo
que para su estudio se dividen en cuatro categorias:
distréfica, metastasica, iatrogénica e idiopatica.

La calcificacion distrofica es la forma de presentacion
mas frecuente, se asocia a dafio tisular secundario
a procesos locales de tipo traumatico, inflamatorio,
degenerativo o neoplasico, asi como a enfermedades
del tejido conectivo, porfiria y patologia congénita (1).
La fisiopatologia aun es poco clara, se ha sugerido que
el fosfato de las proteinas desnaturalizadas de células
necréticas serviria como un promotor para iniciar el
proceso de calcificacion ectépica junto a alteraciones
del colageno, elastina y tejido adiposo subcutaneo (2).
Entre los procesos asociados a dafio local de causa
inflamatoria pueden estar asociados, los infartos
arteriales, infartos venosos, estasis venosa, quistes
parasitarios (Onchocerca volvulus, Taenia solium) (1, 2).
Los traumas como hematomas, necrosis de tejido graso,
quemaduras, cicatrices pueden ocurrir décadas antes de
la calcificacion (1, 2). Muchos tumores cutaneos pueden
calcificarse pero el pilomatricoma lo hace en el 75% de
los casos y el quiste triquilemal en un 25%, el carcinoma
basocelular, tricoepitelioma desmoplasico y una variedad
de tumores mesenquimales también se calcifican con



Figura 1. Lesiones tumorales en escroto.

Figura 2. Ecografia testicular: lesiones hipoecoicas en
superficie escrotal.

Figura 3. (HE-4x) Depositos de calcio en dermis.

frecuencia (2). Algunos desoérdenes congénitos como
pseudoxantoma elastico, sindrome de Werner, sindrome
de Ehlers-Danlos, sindrome de Rothman-Thompson
pueden cursar con calcificacion cuténea distrofica (1-3).
La calcificacion también puede ser consecuencia de dafio
tisular generalizado por procesos multisistémicos como
colagenopatias: en la esclerosis sistémica especialmente
en el sindrome CREST ( Calcinosis, Raynaud fenémeno,
Esofago, eSclerodactilia, Telangiectasias) ocurre
calcificacion subcutanea o cutanea en 25% a 40% de
los pacientes, tipicamente 10 afios 0 mas después del
inicio de la enfermedad, se localizan en areas de micro
trauma como codos, antebrazos, rodillas y dedos, se
acompafian de irritacion, inflamacion y ulceracion;
afecta a piel, tejido subcutaneo, musculos o tendones
(2). En la dermatomiositis la calcificaciéon se puede
observar en el 30% de adultos y el 70% de nifios y
adolescentes, se manifiesta como placas o nédulos
blanco amarillentos que rara vez se ulceran y se puede
producir calcificacién intramuscular. Los pacientes con
niveles elevados de enzimas musculares tienen baja
incidencia de calcificaciones, sin embargo los pacientes
con dermatomiositis juvenil severa que requiere terapia
inmunosupresora tienen mayor riego de calcificaciones
(2). En el lupus eritematoso cutaneo, la calcificacién es
rara, generalmente asintomatica y puede resultar como

e
Se denomina

calcinosis cutis al
deposito andmalo
de calcio en piel y
tejido subcutaneo.
Se distinguen cuatro
formas de acuerdo
a su fisiopatologia:
distrofica, metastasica,
diopatica e iatrogénica.

Calcinosis cutanea de localizacion escrotal

hallazgo radiolégico en extremidades y gluteos. En la
porfiria cutanea tarda la calcificacion cutanea es seguida
de ulceracién, en zonas fotoexpuestas como cuero
cabelludo, cuello, region pre auricular, y cara dorsal de
manos. La paniculitis pancreatica asociada a enfermedad
pancreatica severa cursa con nédulos subcutaneos que
se ulceran y drenan una sustancia oleosa y amarronada.
La paniculitis lUpica puede afectar cabeza, porcion
proximal de miembros, y tronco (2).

La calcificacion metastasica se produce en tejido normal,
no solo piel, sino también 6rganos como rifién, pulmén,
vasos sanguineos y mucosa gastrica; se asocia a diversos
trastornos que cursan con elevaciéon de los niveles
plasmaticos de calcio y/o fésforo como la insuficiencia
renal cronica que origina un hiperparatiroidismo
secundario, la hipervitaminosis D, sarcoidosis, sindrome
leche-alcali por ingestion de antidcidos con hidréxido
de calcio (1-3), destruccion osea extensa, linfoma,
mieloma multiple, enfermedad de Paget, utilizacion de
corticoides e inmunosupresores (1). Caracteristicamente
la calcificacion aparece sobre areas peri articulares y el
nuamero y tamafo de lesiones se correlacionan con el
grado de hiperfosfatemia (2).

La calcificacion iatrogénica con o sin necrosis tisular,
es consecuencia de un proceder invasivo como la
administracion parenteral y extravasacion de cloruro o
gluconato de calcio. También existen comunicaciones
de calcinosis después de electroencefalogramas y
electromiografias secundarias a traumas minimos y
contacto prolongado a pasta de cloruro de calcio en los
electrodos (1, 4).

En la calcificacién idiopatica no existen evidencias de
anomalias tisulares o de metabolismo fosfocalcico.
Son: el nédulo calcificado subepidérmico de la
infancia, la calcificacion de los cartilagos auriculares,
la calcificacion miliar asociada a sindrome de Down,
la calcinosis tumoral, la calcificacién idiopatica del
escroto, pene o vulva, la calcinosis circunscripta y la
calcinosis universal (1, 4).

La calcinosis idiopatica del escroto es una condicién rara
que se caracteriza por nédulos asintomaticos multiples
en la piel del escroto (5). El término calcificacién escrotal
idiopatica fue empleado por primera vez por Lewinsky
en 1883, posteriormente Shapiro en 1979 describi6 esta
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Figura 4. Lesiones tumorales calcicas y cicatrices cerebriformes en superficie escrotal.

rara entidad benigna caracterizada por depésitos de
calcio de origen desconocido localizados en dermis del
escroto, como “calcinosis idiopatica escrotal” (6). Afecta
a jovenes entre 20 y 40 afios, aunque hay reportes en
la literatura de casos en un rango de 9 a 85 afos (7).
Clinicamente se manifiesta por nédulos subcutaneos
de localizacién escrotal, de coloracion amarillenta, que
tienden a aumentar en tamafio y nimero de forma lenta
en afios o décadas (6, 8). Presentan una consistencia
dura a la palpacion y ocasionalmente los nédulos se
rompen, eliminando a través de la piel un material
blanquecino pastoso. Suelen ser asintomaticos aunque
pueden acompafarse de sensacion de peso o prurito
(5, 8). La calcinosis cutis de localizacién escrotal tiene
una etiopatogenia discutida: no esta claro aun si su
origen es verdaderamente idiopatico, ya que se han
planteado muchas causas, entre ellas la calcificacion
distréfica de estructuras preexistentes como quistes
epidérmicos, del musculo dartros escrotal, o de quistes

miliares de los ductus écrinos. La teoria mas aceptada
es que la calcificacion se origine en quistes de inclusién
epidérmicos que se inflaman y rompen causando el
depdsito de calcio (5, 6, 8, 9). Otros autores afirman su
origen idiopatico al detectar la presencia de queratina
en la dermis adyacente a los depésitos de calcio
mediante estudios de inmunohistoquimica ademas de
no encontrarse evidencia de revestimiento epitelial, ni
historia de factores locales o sistémicos que lo produzcan
(6-10). La calcinosis tumoral se caracteriza por el depdsito
de masas calcicas rodeando grandes articulaciones en
tejido subcutaneo o intramuscular alterando la movilidad
articular, afecta a nifios y adolescentes jovenes. Los
nédulos calcificados subepidérmicos se localizan en
cabeza y extremidades, son papulas blanco amarillentas
de 3 a 11 mm, duras y solitarias (11).

Histologicamente las lesiones muestran grandes vy
amorfos depdsitos de calcio en dermis, de color azul

Figura 5. Material blanquecino en el interior de tumoracion.

con la tincién de hematoxilina- eosina, rodeados por una
reaccion inflamatoria granulomatosa a cuerpo extrafio,
sin evidencias de revestimiento epitelial. Se puede
realizar la tincion de Von Kossa cuyo color negruzco
demuestra el origen célcico (1). La calcificacién distrofica,
metastasica y tumoral presentan noédulos grandes y
densos en localizacién subcutanea y dérmica.

Con respecto al tratamiento, este dependera de
la causa subyacente, se han ensayado diversas
terapéuticas con resultados variables, pero aun no
existen ensayos clinicos controlados debido a la baja
prevalencia de la calcinosis.

La cirugia con excéresis de lesiones localizadas se
considera de primera linea en el caso de calcificaciones
idiopaticas, especialmente la escrotal (4, 7, 11). En
cuanto al tratamiento farmacolégico se mencionan
diversos farmacos dependiendo la causa, como

la warfarina; bifosfonatos en calcinosis asociada a
dermatomiositis; la minociclina reduciria la inflamacion
que rodea los depésitos de calcio produciendo reduccion
del tamafio de las lesiones asociadas a esclerosis
sistémica localizada; ceftriaxona ha siso usada en
calcinosis asociada a morfea; diltiazem (4), hidroxido
de aluminio, probenecid, corticoides intralesionales e
inmunoglobulina intravenosa (11).

Consideramos de interés estos dos casos de calcinosis
cutis de localizacion escrotal demostrando una
forma idiopatica y la otra distréfica, coincidiendo con
la literatura el origen discutido de esta entidad, la
infrecuencia de esta afeccion y la dificultad a la que
nos enfrentamos a la hora de abordar la terapéutica. En
ambos pacientes se instaurd tratamiento quirdrgico, no
evidenciandose recidivas hasta el momento en el primer
paciente y actuando ademas sobre la patologia de base
con escasa respuesta en el segundo caso.
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Figura 7. Tincion Von Kossa: Depositos de calcio en dermis.

Figura 6. (HE-10x) Depdsitos de calcio en dermis.
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