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La literatura en la formacion médica continua

Resulta notorio observar la gran cantidad de médicos
abocados al arte de escribir a lo largo de la historia. Para
ser mas precisos, no me refiero a la literatura médica
capitaneada por los papers en el afan de actualizar, sino
a la expresada por la poesia, la novela y el cuento. Cabe
preguntarse, ¢por qué nuestra profesion, a diferencia de
muchas otras, celebra un enorme grupo de escritores,
entre ellos al genial Antén Chéjov? Sencillamente porque la
literatura mejora la relacion médico paciente al comprender
los aspectos emocionales de su enfermedad. La literatura,
¢quién mejor?, explora el corazén del ser humano, las
preocupaciones y los miedos, el inagotable purgatorio
de sufrimiento y dolor. Y también, porque las letras nos
vinculan con otros factores inherentes a nuestra finitud. Es
que el abanico bioldgico nos resulta demasiado intenso,
a tal punto que los libros médicos no alcanzan a cubrir €l
espectro de reacciones del huésped ante la enfermedad.
Es esa incomprensién, situaciones donde uno siente que,
a pesar de los afios de experiencia, “solo sabe que no
sabe nada” ante la enfermedad de un paciente que saltea
sin pudor los canones establecidos por el conocimiento
médico, el factor desestabilizador esencial. Convengamos,
la aceptacioén de la ignorancia perturba. La falta de auxilio
ante libros de medicina que en ocasiones mienten, nos
incomoda. Al fin, nosotros, tenemos la responsabilidad de
mantener y lograr la recuperacién de la salud, entendida
ella, segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS),
como el estado de bienestar fisico, emocional y social
de un individuo. O sea, conseguir un cuerpo sano y una
mente en forma, que se adapte y desarrolle a su entorno
es el objetivo planteado. Pues bien, diré que mucho no
ha cambiado del poema satirico escrito por Juvenal en
el siglo Il DC, Orandum est ut sit mens sana in corpore
sana (Debemos orar por una mente sana en un cuerpo
sano). Y alcanzar ese nivel exigido resulta un bocado
dificil de digerir para un profesional forjado en el estudio
de patrones exclusivamente bioldgicos, racionalmente
cartesianos. Tal vez, ese sea el punto, donde radique el
continuo surgimiento de profesionales médicos desviados
hacia la rama literaria, fendbmeno que resulta atemporal y
universal. El médico y escritor Fernando Navarro sostiene
que es el contacto humano y la necesidad de evasion lo

que genera este habito. El primero, por ver en primera
persona la injusticia social, la pobreza y la marginalidad. El
segundo, por establecer un vinculo con un amplio rango
de emociones, como el sufrimiento, la soledad y la locura.
Esa proximidad, fisica y afectiva con el paciente, llevaria
al médico a la necesidad catartica de escribir, y también a
desarrollar una obra impregnada de ficcion, al ser testigo
preferencial de situaciones excepcionales y/o bizarras. Es
la busqueda de la serenidad del espiritu apasionado de
conocimiento, tan reivindicada por Kierkegaard, cuando
afirmé: “La paradoja, esa pasion del pensamiento”. Al
fin, nosotros escribimos todo el tiempo, historias clinicas,
epicrisis, recetas, ordenes de estudio, mecanicamente,
una tras otra. La literatura nos libera de esas ataduras
normativas, nos vincula con la pasion (¢ Cémo uno puede
dominar un conocimiento cientifico sin el apoyo de la
emocion, si es lo que nos pone en movimiento?). Ademas,
nos posibilita la invencién de personajes sin posibilidad
de cancelacion alguna, ya sea de indole social, religiosa
o politica, ampliando nuestra faceta creativa. Asi mismo,
debemos destacar que no sélo la corriente médica fluye
de manera monodireccional hacia la literatura. Existe un
feedback, que ocurre cuando la literatura se interesa por la
medicina. Ejemplos sobran, tal vez La muerte de lvan lllich
(1876) de Ledn Tolstdi sea el ejemplo mas paradigmatico.
Y, a nivel de nuestra especialidad, un texto reciente es La
piel (2020) de Sergio del Molino, donde el autor describe
en primera persona los aspectos fisicos, emocionales y
sociales de su psoriasis. Para sintetizar, si bien la literatura
no resuelve problemas (en realidad los crea), tiene la
virtud de volver al profesional mas empatico hacia los
aspectos emocionales de la enfermedad y hacia quienes
la sufren. Funcionaria, a lo largo de nuestra formacion
médica continua, como una valvula de escape a nuestros
conflictos internos, y también, como un vinculo mas
amigable para comprender, como acertadamente decia
Blaise Pascal, aquellas razones del corazén que la razon
no entiende.

Jefe del Servicio de Dermatologia —
Hospital Penna (CABA)
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INTRODUCCION

Las tineas son infecciones frecuentes causadas por
dermatofitos capaces de invadir el tejido queratinizado,
produciendo placas anulares, eritematosas 'y
descamativas. Sin embargo, en la tinea incégnito esta
clinicaes modificada por el uso inapropiado de corticoides
o inhibidores de la calcineurina tépicos, dificultando su
diagnéstico.™ El término fue introducido por primera
vez por lve y Marks en 1968 en una comunicacion de 14
casos de infecciones dermatofiticas de morfologia poco
caracteristica, adquiriendo un aspecto similar a otras
dermatosis.”® De acuerdo a Atzori et al., las infecciones
dermatofiticas podrian presentarse con lesiones atipicas
desde el inicio de la enfermedad. Esto puede deberse
a tanto a la terapia inadecuada con corticosteroides,
asi como, a la capacidad invasora variable de los
dermatofitos, el sitio de infeccion y factores propios del
individuo (edad, estado inmunolégico, habitos de lavado
excesivo y exposicion solar). Por lo tanto, los autores
sugieren la utilizacion del término “tinea atipica” en lugar
de “tinea incognito” para incluir a todas las dermatofitosis
que carecen de las caracteristicas clinicas clasicas, ya
sea de forma primaria o secundaria (iatrogénica). De esta
manera, el término “tinea incégnito” se limitaria a aquellos
casos en los que la atipia en la morfologia de las lesiones
es consecuencia de aplicacion de inmunosupresores
tépicos. *¢ En la actualidad, se ha informado un
incremento en los casos de tinea atipica con lesiones
extensas e inflamatorias, con una evolucién crénica
y recidivante, probablemente debido al diagnéstico y
tratamiento erréneo de las mismas.”®

Comunicamos a continuacion el caso de una paciente de
sexo femenino de 75 afios de edad con una gran placa
eritematoviolacea en muslo dercho y antecedente de
tratamiento con corticoides tépicos sin respuesta.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 75 anos, con antecedentes
personales patoloégicos de hipertension arterial e
hipotiroidismo, medicada con losartan y levotiroxina, que
consultd por una lesidon eritematoviolacea pruriginosa
en muslo derecho de siete meses de evolucion. Habia
sido tratada previamente con corticoides tépicos de alta
potencia (propionato de clobetasol 0.025%) con mejoria
inicial del prurito, seguido de empeoramiento del mismo
y progresion de las lesiones. Al examen fisico presentaba
una gran placa eritematoviolacea infiltrada, con bordes
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Fig. 1. Placa eritematoviolacea con bordes circinados
en regién posterior del muslo derecho.
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Fig. 2. Papulas y placas eritematoviolaceas confluentes
que se extienden a la region anterointerna del muslo
derecho.

Fig. 3. Lesiones en region anterointerna del muslo
derecho en la que se objetiva descamacion en los
bordes.

circinados y levemente descamativos, compuesta por
papulas y pequefias placas eritematosas confluentes.
(Fig. 1) Comprometia gran parte de la regién posterior del
muslo derecho y se extendia haciala region antero interna
del mismo. (Figs. 2 y 3) Conjuntamente se observaron
papulas eritematosas, algo escamosas, similares a las
anteriores a nivel del tobillo derecho.

Ante el cuadro clinico, los diagndsticos presuntivos
iniciales fueron linfoma cutaneo primario de células
grandes B tipo pierna, granuloma anular diseminado,
sarcoidosis, sarcoma de Kaposi, una infeccién
dermatofitica superficial y granuloma de Majocchi. Se
realizaron biopsias de las lesiones en muslo y tobillo,
que revelaron hallazgos compatibles con eczema
crénico.

En epidermis discreta espongiosis y dermis superficial
con ligero infiltrado inflamatorio conformado por
linfocitos pequefios a predominio perivascular,
acompafados de discreto edema. (Fig. 4) A través de la
técnica de PAS, no se visualizaron elementos micéticos.
(Fig. 5) Sin embargo, el estudio micolégico directo con
hidréxido de potasio (KOH) evidencié la presencia de
filamentos y el cultivo en agar Sabourand desarroll6
Trichophyton Rubrum. Los estudios de laboratorio
informaron un valor de eritrosedimentacién elevado
(41mm/hs) y el resto dentro de parametros normales.
Con la clinica, los resultados de los estudios realizados
y el antecedente del uso tépico de corticoides, se realizé
el diagndstico de tinea incognito. Se indico tratamiento
con antimicéticos via oral durante 3 semanas (terbinafina
250mg/dia) y la suspensién del corticoide topico. A
los 15 dias de finalizar el tratamiento las lesiones se
encontraban mas atenuadas, menos infiltradas, en vias
de resolucién. (Fig. 6)

COMENTARIOS

La tinea incégnito es una dermatofitosis diseminada
que ha perdido su morfologia caracteristica adquiriendo
un aspecto similar a otras dermatosis secundario al
uso de medicamentos inmunosupresores, tales como:
corticoides topicos y/o sistémicos o inhibidores de
la calcineurina. Estos farmacos actuan inhibiendo la
respuesta inmune local, lo que permite un crecimiento
fungico acelerado y la diseminacion de las lesiones.' De
acuerdo con la organizacién mundial de la salud (OMS),
las micosis superficiales afectan aproximadamente
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Fig. 4. (H/E-10x) Se observa epidermis con discreta espongiosis y dermis con ligero infiltrado inflamatorio conformado
por linfocitos pequefios principalmente alrededor de los vasos, acompafiados de discreto edema.

al 20% de la poblacién mundial.®'® Estas micosis
son provocadas, principalmente por dermatofitos,
hongos filamentosos con gran capacidad de parasitar
estructuras queratinizadas como la piel, pelo y
ufas. Los dermatofitos que parasitan al ser humano
pertenecen a los géneros Trichophyton, Microsporum y
Epidermophyton. Se ven favorecidos por climas calidos
y humedos, hacinamiento, contacto con animales y
malos habitos de higiene.® Existen pocos estudios sobre
la prevalencia de la tinea incégnito (0.9 al 6.6%) y la
mayoria corresponden a reportes de casos.® No tiene
predileccion por género ni edad y tedricamente cualquier
tina podria complicarse hacia una tifia incégnita.' Las
areas reportadas mas comunmente afectadas son, el
tronco y la cara.?® Clinicamente, las lesiones cuando
han sido tratadas con corticoides tienden a ser menos
eritematosas, descamativas y mas extensas. Con
frecuencia carecen del aclaramiento central tipico, ya
que este es un proceso inmunomediado y se encuentra

inhibido. Ademads, suelen presentar margenes mal
definidos y en ocasiones pustulares.?®"

En consecuencia, la expresion clinica puede ser tan
diversa y confundirse con multiples patologias. El
diagnoéstico diferencial se debe realizar teniendo en
cuenta el area corporal afectada. Como por ejemplo, la
tinea faciei puede simular un lupus eritematoso discoide,
eczema, dermatitis seborreica, rosacea, dermatitis de
contacto, herpes e impétigo. La tinea corporis puede
adoptar morfologia similar a una psoriasis en placas,
psoriasis pustulosa, pitiriasis rosada, eczema anular,
granuloma anular, eritema pigmentado fijo, sindrome
de Sweet, erupcion polimorfa luminica y penfigoide
ampollar. En miembros inferiores puede confundirse con
dermatitis por estasis, eczema, pioderma gangrenoso,
linfoma cutaneo, granuloma anular, sarcoma de Kaposi,
granuloma de Majocchi, entre otros."*'"2 Sin embargo, lo
mas frecuente es la presencia de lesiones eczematosas,



-

)

V-~

lo que conduce a la indicacién equivoca de esteroides
tépicos oinhibidores de la calcineurina.®¢ Es comun que al
suspenderlos o incluso durante el tratamiento, de lugar al
rebrote y progresién del cuadro clinico.®'® Por lo tanto, se
deberia sospechar una infeccion dermatofitica en todos
los casos de dermatosis con pobre respuesta a estos
farmacos."'* El diagnéstico se puede realizar mediante
el estudio micoldgico directo, cultivo o biopsia de las
lesiones. El examen micoldgico directo con hidroxido
de potasio al 10% permite la visualizacion de hifas y
otras estructuras de forma inmediata. Su sensibilidad
varia de un 12% a un 88% dependiendo de la serie.
Esta técnica, si bien es un método sencillo y rapido, no
identifica especies de dermatofitos.”'" El cultivo en Agar
Sabourand, permite identificar la especie del dermatofito.
Sin embargo, demora varias semanas en arrojar los
resultados. La sensibilidad y especificidad del cultivo se
ha estimado en 41,7% y 77,7% respectivamente.”'" En
la mayoria de los estudios publicados, el principal agente
causal aislado es el trichophyton rubrum.233'5 Un hongo
dermatofito, antropofilico, de distribucién mundial. Las
lesiones tratadas con corticoides topicos suelen ser
menos descamativas y la carga micética puede ser baja.
De manera que tanto el examen micoldgico directo como
el cultivo, pueden resultar negativos. En estos casos, se
recomienda realizar biopsia de las lesiones con tincion
de PAS.”

Asimismo, la biopsia de las lesiones permite descartar
la presencia de inflamacién granulomatosa perifolicular,
que orientaria al diagnéstico de un Granuloma de
Majocchi.’® Esta es una infeccién de la dermis y tejido
celular subcutaneo producida por hongos dermatofitos
que causa una foliculitis supurativa con ruptura
del foliculo, pasando su contenido a la dermis y
provocando una respuesta dérmica granulomatosa con
un intenso infiltrado linfohistiocitario con abundantes
polimorfonucleares, células gigantes multinucleadas
formando granulomas, asociado a destruccién del
foliculo piloso con presencia de artroconidias e hifas PAS
+ dentro del foliculo piloso, dermis y epidermis.'®'”

En la paciente presentada, el analisis histopatoldgico
no demostro la presencia de inflamacion granulomatosa
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INTRODUCCION

La reaccibn a drogas con eosinofilia y sintomas
sistémicos (DRESS) es una farmacodermia grave vy
potencialmente fatal caracterizada por manifestaciones
cutaneas y sistémicas. Dicha entidad puede ser
desencadenada por cualquier farmaco, siendo los mas
frecuentes: anticonvulsivantes, antibidticos, antivirales,
antiinflamatorios no  esteroides, antidepresivos,
antihipertensivos y agentes biolégicos.'® Su incidencia
mundial es desconocida, estimandose en 1/1000
a 1/10000 pacientes expuestos a medicamentos.
Habitualmente, se manifiesta con exantema morbiliforme
(88-90%) de distribucién cefalocaudal seguida de edema
periorbitario y facial (25-30%) que puede confundirse
con angioedema. Asi mismo, se han evidenciado
manifestaciones menos frecuentes como vesiculas
y ampollas (10%), lesiones en diana (9%), lesiones
purpuricas (6%), pustulas estériles de disposicion
folicular y no folicular (3%), y eritrodermia.’? Dentro de
las manifestaciones sistémicas, las adenomegalias (75
%) son las mas prevalentes, pudiendo ser dolorosas.
La afectacion hepatica (50-100%) es la manifestacion
visceral mas frecuente y la principal causa de muerte. El
patrén de dafio hepatico mas comun es el colestasico
con incremento de la fosfatasa alcalina (FAL). A su vez,
puede observarse un patron mixto caracterizado por
elevacion de FAL y transaminasas, o dafio hepatocelular
aislado. Menos frecuente puede existir afectacién de
otros 6rganos como: riidn (11-30%), pulmoén (20%)3,
corazén (4-21%), sistema nervioso (2%) y sistema
gastrointestinal.>* A nivel del laboratorio se evidencia,
en una primera instancia, leucopenia o linfopenia con
posterior leucocitosis y eosinofilia.® Actualmente se
confirmael diagnéstico con los criterios RegiSCAR debido
a que otros criterios mas antiguos como los de Bocquet
o J-SCAR pueden inducir a errores interpretativos o por
omisién de otros datos claves para el diagndstico de
este sindrome.®>” El tratamiento se basa en la suspensién
inmediata del medicamento sospechoso y la utilizacion
de corticoides y antihistaminicos.!5

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 16 afios con antecedentes
de Sindrome de Down y epilepsia en tratamiento con
clobazamy valproato. Cursé internacion en clinicamédica
por neumonia bilateral intrahospitalaria y convulsiones
con requerimiento de fenitoina y mudltiples esquemas
antibioticos. Se recibe interconsulta por dermatosis
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Figura 1. Exantema macular confluente bilateral en mejillas.

1 LO menos
frecuente en este
Mundo es ViVir.

La mayoria de la
gente existe, eso
es todo. 1)

Oscar Wilde
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Figura 2. Exantema maculopapular reticuliforme bilateral y
simétrico en superficies extensoras de extremidades y tronco.

Figura 3. (H/E-200x) Epidermis con acantosis irregular, focos
de espongiosis y degeneracion vacuolar de la capa basal.
Edema en dermis papilar e infiltrado inflamatorio intersticial y
perivascular cronico.

generalizada asintomatica tres semanas posteriores
al inicio del tratamiento antiepiléptico. Examen fisico:
exantema macular confluente bilateral en mejillas y
exantema maculopapular reticuliforme bilateral, simétrico
en superficies extensoras de extremidades y tronco.
Sin adenopatias palpables. (Figs. 1 y 2) Laboratorio
como datos positivos presentaba: GB 9080 mm?® con
eosinofilia (11%), GOT 132U/L y GPT 200U/L. Resto
sin particularidades. Serologias: IgM e IgG negativas
para Parvovirus B19, Mycoplasma pneumoniae, Epstein-
Barr, SARS-CoV-2, Citomegalovirus y Herpes virus tipo
I- Il y VI. Serologias negativas para: HIV, hepatitis By C,
VDRL. PCR en biopsia de piel negativa para Parvovirus
B19. Histopatologia: dermatitis espongidtica de interfase
con edema dérmico y eosindfilos. (Figs. 3 y 4) Luego de
descartar la coinfeccion viral, se diagnosticé sindrome
DRESS con las siguientes validaciones positivas de los
criterios diagnosticos RegiSCAR: puntaje de validacion
5 puntos, notificacion de casos 4 puntos y adicional para
inclusién de casos 5 puntos. El tratamiento consistié en
suspender el farmaco causante (fenitoina) y comenzar
con corticoides sistémicos y antihistaminicos con
buena evolucion.

COMENTARIOS

Se define al sindrome DRESS como una reaccion
de hipersensibilidad retardada de tipo IVb en la cual
intevienen la predisposicion genética del individuo, la
activacion del sistema inmune por la interaccion del
farmaco con receptores inmunolégicos (HLA, TCR),
y la reactivaciéon viral."258 Actualmente, existen varios
casos publicados de pacientes con sindrome DRESS y
reactivacion viral concomitante. Las hipétesis postuladas
para explicar dicha entidad son: 1) uso de farmacos en
pacientes genéticamente predispuestos que genera
activacion y expansion de linfocitos T con disminucién de
linfocitos B gatillando, en Ultima instancia, la reactivacion
viral; y 2) uso de un farmaco que genera una reactivacion
viral con posterior respuesta inmune al mismo."®
Recientemente, se ha propuesto el término reactivacion
de virus con eosinofilia y sintomas sistémicos (VRESS)
para explicar aquellos cuadros de DRESS secundarios
a una reactivacion viral responsable de gatillar las
manifestaciones clinicas. En dichas ocasiones, se
deduce que la activacion viral, posterior al consumo de
un farmaco, actuaria como un cofactor necesario para el
desarrollo de la patologia.’”® En los casos de VRESS se
han observado la reactivacién viral de virus de la familia

herpes (HSV I, II, VI, VI, citomegalovirus, Epstein Barr y
varicela (zoster) y de otras familias virales (VIH, Parvovirus
19, influenza A y SARS CoV/2).2451° DRESS y VRESS son
similares en cuanto a la clinica y comparten el mismo perfil
inmunolégico donde las células T reguladoras juegan un
papel critico.’®" Se podria considerar al VRESS como
un subtipo de DRESS coasociado a virus, porque, en
acuerdo con Roujeau y Dupin, el farmaco siempre es
necesario para la aparicién del sindrome de DRESS
mientras la reactivacion viral no.*'° El parvovirus B19,
virus perteneciente a la familia Parvoviridae, es el agente
etiolégico de la enfermedad exantematica denominada
megaloeritema.? Este virus puede provocar un cuadro
idéntico al DRESS al presentar un exantema febril con
eosinofilia asociado a sintomas sistémicos, como por
ejemplo hepatitis. Este cuadro, parvovirus simulando
DRESS, fue inicialmente descripto por Renier et al.’> A su
vez. el parvovirus B19 es uno de los agentes implicados
en sindrome VRESS tal cual fue inicialmente descripto
por Cura et al," siendo el maximo exponente del VRESS
el herpes virus tipo V1.5 Se ha reportado la presencia de
PCR positiva para parvovirus B19 en aquellos pacientes
que cursaban sindrome DRESS con clinica de exantema
reticular, simil al del megaloeritema."" Presentamos un
caso de Sindrome de DRESS con caracteristicas clinicas
de megaloeritema donde resultd necesario descartar
VRESS inducido como cofactor por parvovirus B19 vy
exantema por parvovirus B19 en ausencia de consumo
de farmacos.
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Figura 4. (H/E-400x) Dermatitis de interfase, infiltrado
inflamatorio mononuclear y eosinofilia tisular.
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Mastitis bbbl
La mastitis granulomatosa idiopatica (MGI) es una {
enfermedad inflamatoria cronica, inusual y benigna

gran u Iomatosa de la glandula mamaria de etiologia desconocida. Fue

- descripta por primera vez por Kessler y Wolloch en 1972
y erltema nOd oso como una mastopatia inflamatoria benigna que simulaba

un carcinoma."? Es mas frecuente en mujeres de origen
hispano y asiatico, entre 30 y 45 afios de edad, y
usualmente se desarrolla dentro de los 5 afios posteriores

al embarazo y lactancia.2%® Sin embargo, puede ocurrir

Autor en mujeres nuliparas y hombres. La prevalencia estimada
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En su forma tipica se presenta como una tumoraciéon
mamaria dolorosa unilateral, asociada a abscesos,

fistulas y/o Ulceras.? Al simular abscesos bacterianos
y cancer de mama, es una entidad propensa a
diagnoésticos erréneos, determinando el consecuente

Figura 1. Nodulos eritematosos y ulcerados en mama
derecha. Obsérvese la retraccion del pezon.

retraso terapéutico.®*

Palabras claves
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Mastitis granulomatosa
idiopatica, eritema nodoso.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 43 afos de edad, que
consulté por dermatosis dolorosa en mama derecha de
4 meses de evolucién, sin mejoria tras haber recibido
multiples esquemas antibiéticos. Examen fisico: Nédulos
eritemato-costrosos e indurados y trayectos fistulosos
con drenaje purulento espontaneo, localizados en
el cuadrante supero externo de mama derecha, que

Keywords provocaba retraccién del pezén (Fig.1). En cara posterior

P D Abstract de pierna izquierda nédulos eritematosos, palpables y

dolorosos, clinicamente compatibles con eritema nodoso
Idiophatic granulomatous (Fig.2). Laboratorio con perfil reumatolégico, radiografia

mastitis, erythema nodosum. de térax y prueba de tuberculina sin particularidades.

Histopatologia de piel en mama derecha: Granuloma
supurativo no caseificante e infiltrado inflamatorio
crénico a predominio linfoplasmocitario con presencia “

de células gigantes multinucleadas tipo Langhans, sin |_a Verdadera

evidencia de microorganismos con las tinciones de

Ziehl- Neelsen y PAS (Fig 3). Histopatologfa de nédulo libertad consiste
" Médica concurrente. jerna: Paniculiti dominio septal. Infiltrad A
2 Médica residente. en pilerna: aniculitis a preao O septal. aqao en el dO m I n |O
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Figura 2. Eritema nodoso en cara posterior de ambas piernas.

de mastitis granulomatosa idiopatica asociada a eritema
nodoso. Se instaurd tratamiento con meprednisona 40
mg/dia y metrotexato 15 mg/dia via oral evolucionando
favorablemente con remisién del dolor, sin apariciéon de
nuevas lesiones en los meses posteriores.

COMENTARIOS

Mas de cuatro décadas después de su primera
descripcion, la etiologia de la MGl continda desconocida.®

0 En la actualidad, existen tres teorias principales:

1-Autoinmune: La mas aceptada y respaldada.
Se deberia a la respuesta de la MGI al tratamiento
con inmunosupresores y a su asociacion con otras
enfermedades autoinmunes.'" Iniciaria con un dafio
del epitelio ductal por microtraumas y estasis durante
la lactancia con extravasaciéon de proteinas de la
leche, y posteriormente, la inflamacién del tejido
conectivo con migracion de macrofagos y linfocitos

Mastitis granulomatosa y Eritema nodoso

Figura 3. (H/E-100x) Histopatologia de piel en mama derecha:
Centro con necrosis y hemorragia. Abundantes neutrofilos
e infiltrado inflamatorio cronico de tipo granulomatoso con
linfocitos.

a la zona, generando una respuesta inflamatoria
granulomatosa local.2®

2- Trastorno hormonal: Surge del hallazgo de
hiperprolactinemia en pacientes con MGI. Se han
reconocido casos en pacientes sometidos a inhibidores
selectivos de larecaptacién de serotoninadonde laterapia
antipsicotica se puede asociar con hiperprolactinemia y
agrandamiento mamario.”

3- Causa infecciosa: la bacteria mas reconocida
en enfermedades granulomatosas de la mama es
Corynebacterium, en particular Kroppenstedtii.>” Cuando
esta presente se la denomina “mastitis granulomatosa
neutrofilica quistica”.’® Ademas, la deficiencia de alfa
1- antitripsina, diabetes mellitus, anticonceptivos orales,
irritantes locales, tabaco, lactancia y el embarazo se
consideran factores predisponentes potenciales. Sin
embargo, los diferentes mecanismos patogénicos no
son necesariamente independientes y con frecuencia
hay mas de uno.*’

El cuadro comienza con la formacién de nédulos
inflamatorios dolorosos unilaterales, firmes, indurados
y mal definidos® que evolucionan con formacién
de abscesos y fistulas supurativas.®® El tamafio
alcanzado oscila entre 1 y 8 cm y puede presentar
eritema superficial, aumento de temperatura local,
piel de naranja, retraccion y secrecion del pezén.2810
La localizacion mas frecuente es el cuadrante
superoexterno de la mama, sin afectacion de la
aréola mamaria. Se puede acompafiar de adenopatias
axilares regionales y sintomas constitucionales como
fiebre y astenia.®®

Figura 4. (H/E-100x) Histopatologia de nddulo en pierna
izquierda: Paniculitis a predominio septal compuesto por
infiltrado inflamatorio a predominio de células gigantes
multinucleadas y neutrofilos.

Histopatolégicamente se caracteriza por la presencia de
granulomas no caseificantes, constituidos por histiocitos
epitelioides con células gigantes multinucleadas
tipo Langhans a nivel lobular e intersticial e infiltrado
inflamatorio constituido por linfocitos, plasmocitos
y leucocitos polimorfonucleares. Es mandatoria la
realizacion de tincion de Ziehl-Neelsen para descartar
mastitis tuberculosa, la cual presenta fibrosis,
eosindfilos y necrosis caseosa. Se asocia con patologias
autoinmunes como hipotiroidismo, eritema nodoso,
artritis, espondilitis anquilosante, distrofia muscular,
alveolitis linfocitica secundaria a enfermedad de Wegener,
sarcoidosis, arteritis de células gigantes, poliarteritis
nodosa Yy epiescleritis.">'?'® Las enfermedades
reumatologicas asociadas a MGI se describieron en el
34% de los pacientes y el eritema nodoso (EN) en el
8%.2" Al respecto de esta Ultima, los pacientes con MGl
asociada a EN fueron diagnosticadas mas precozmente,
y con mayor severidad de las lesiones mamarias y
tendencia a la ulceracion.' El diagndstico representa un
desafio y debe sospecharse en toda mujer joven con
antecedentes de embarazo y lactancia que consulte
por un tumor mamario doloroso asociado a abscesos,
fistulas y/o Ulceras. Es fundamental el estudio precoz
para descartar cancer de mama, tuberculosis cutéanea
y otras mastitis agudas.? El diagnéstico de certeza
es histopatolégico, aunque deben solicitarse otros
estudios para descartar sus diagnésticos diferenciales.
Al no existir consensos ni guias terapéuticas, el abordaje
multidisciplinario es lo mas adecuado para individualizar
el tratamiento.? La mitad de los casos pueden resolver
espontaneamente sin ninguna intervencién terapéutica



especifica en un tiempo estimado de 2 afos. Las
opciones incluyen tratamiento farmacolégico y
quirdrgico con una duracién en promedio de 12 meses
(entre 6 y 24 meses)."?Prednisona 0,5-1 mg/kg/dia con
disminuciéon gradual de la terapéutica?® se considera
efectivo en el 80% de los casos debido a que la
autoinmunidad desempefia un papel fundamental en
su patogenia.’? En las formas corticoide dependientes,
el uso de agentes ahorradores como metotrexato,
azatioprina y micofenolato mofetilo son una opcién.®

Ante evidencia de sobreinfeccion, se utilizan antibiéticos
sistémicos.>'® Si se aisla Corynebacterium, debe
realizarse tratamiento antibiotico dirigido, cuya primera
eleccién es la ciprofloxacina durante 3 a 4 semanas.
Debe considerarse la escision y drenaje de colecciones,
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reservando la tumorectomia ante la falla de tratamiento o
en casos de enfermedad localizada, a pesar de presentar
tasas de recurrencia de hasta el 50% aun después de
una escision quirdrgica amplia o0 mastectomia total.”® La
MGl es una enfermedad poco frecuente, con tendencia a
la recurrencia y cronicidad, que puede deformar e incluso
llevar a la pérdida de la mama provocando un gran
impacto en la salud.® Puede imitar otras enfermedades,
principalmente cancer de mama, tuberculosis cutanea o
mastitis aguda, por lo que es importante sospecharla y
no demorar el estudio histopatolégico.?

Es fundamental realizar un abordaje multidisciplinario
y un tratamiento multimodal,2 donde el manejo médico
adecuado puede reemplazar la necesidad de una
intervencion quirdrgica.®
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INTRODUCCION

El cancer de mama es uno de los tumores malignos mas
frecuentes en mujeres, con una alta morbimortalidad,
tanto por los efectos generados por el tumor primario
como por la alta capacidad de producir metastasis a
distancia.’ La incidencia de las metastasis cutaneas (MC)
segun la literatura, esta en el rango del 0,5% al 10% 2, la
misma alcanza, en pacientes con cancer de mama, hasta
el 23,9%.2 El desarrollo de MC constituye un marcador
de mal pronéstico ya que se encuentran metastasis
concomitantes en otros érganos internos.* En ocasiones,
se diagnostica al mismo tiempo que el tumor primario o
constituye la primera manifestacion de la enfermedad.®
Los sitios primarios de tumores con metastasis en el
cuero cabelludo suelen ser pulmones y mama®, en orden
de frecuencia.

Cabe destacar que las metastasis en el cuero cabelludo
representan menos del 4 % de todas las metastasis cu-
taneas. Por lo general, se presentan como placa Unica o
multiples, no dolorosas. Estas metastasis muchas veces
simulan otras condiciones benignas dermatolégicas por
lo cual frecuentemente son de diagnéstico tardio.®

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 41 afos de edad que
consulta al servicio de dermatologia, derivada de
oncologia, por presentar una lesién en cuero cabelludo
de 1 mes de evolucién. Presenta como antecedente,
consumo de tabaco desde los 17 afios, con un indice de
Paguetes-Afio (IPA)de 10.5, y consumo de marihuanatres
veces por semana. En cuanto a los antecedentes heredo
familiares; se destaca el fallecimiento del abuelo materno
por cancer de prostata. Antecedentes de enfermedad
actual: la paciente requirié cirugia en dos ocasiones por
cancer de mama izquierda en los afios 2016 y recidiva
en 2017, con una expresion idéntica para los receptores
de estrogenos (RE), receptores de progesterona (RP) y
receptor 2 del factor de crecimiento epidérmico humano
(HER2) positivos. En ambas ocasiones, se le ofrecié al
paciente tratamiento con quimioterapia y radioterapia
que la misma no acepté quedando la enfermedad librada
a su curso.

En el afio 2021, se realiz6é una cirugia reconstructiva de
mamaizquierda, en el &mbito privado. Al examen fisico se
observaba una dermatosis tumoral localizada en regiéon
frontal de cuero cabelludo, caracterizada por una placa
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Figura 1. Placa alopécica surcada por vasos serpiginosos.
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alopécica redondeada de aproximadamente 1,5 cm de
diametro, indurada, de bordes definidos, superficie lisa,
brillante, de aspecto metastasico, asintomatica (Fig. 1).
A la dermatoscopia se observaba una placa eritematosa,
ausencia de foliculos pilosos y la presencia de vasos
serpiginosos (Fig. 2).

Se realizé toma de biopsia para estudio histopatolégico
en la cual se observd: dermis infiltrada por una
proliferacion de células atipicas (Fig. 3) las cuales a
mayor detalle se observé que son células pequefias que
se disponen en forma aislada en filas o en regueros (Fig.
4). Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica que
mostraron positividad para receptores de estrogenos
(RE) (Fig. 5), receptores de progesterona (RP) (Fig. 6) y
receptor 2 del factor de crecimiento epidérmico humano
(HER 2 equivoco 2 ++) (Fig. 7); que permitieron llegar al
diagnéstico de metastasis cutanea por carcinoma de
mama. Actualmente, la paciente presenta metastasis
hepatica, pulmonar, ésea y multiples lesiones cutaneas
en torax y axila homolateral (Fig. 8). Se encuentra en
tratamiento con quimioterapia, recibiendo docetaxel
130 mg por via intravenosa, acido zoledrénico 4 mg por
via intravenosa, filgrastim 300 mcg por via subcutéanea,
pertuzumab 420 mg por via intravenosa y trastuzumab
440 mg por via intravenosa.

Las metastasis cutaneas se definen como la invasion a
piel de células tumorales procedentes de neoplasias de
otros érganos o tejidos. Se ha reportado que 10% de las

neoplasias de 6rganos soélidos producen metastasis a piel

y su frecuencia se ha incrementado.® Entre las diversas
neoplasias internas en mujeres, el cancer de mama es el
que con mayor frecuencia produce metastasis en la piel,
con hasta un 23,9%."® Por lo general, las MC aparecen
durante el curso evolutivo de la enfermedad o suelen
ser la manifestacion inicial de un cancer avanzado, o



bien un signo de recurrencia de este, requiriendo un
alto indice de sospecha clinica.® En los ultimos afos,
ha habido multiples informes de lesiones cutaneas que
llevan al diagnéstico de un cancer de mama previamente
desconocido. En un estudio realizado por Lookingbill
et al, el 6,3% de las pacientes con cancer de mama
presentaron afectacion cutanea en el momento del
diagndstico, y el 3,5% tuvo sintomas cutaneos como
signo de presentacién.® Fisiopatolégicamente, las células
tumorales alcanzan la piel por 3 vias de diseminacion:
hematica, linfatica y por contigliidad. Los carcinomas
se diseminan por via linfatica, con mayor frecuencia, y
llegan a zonas de piel cercanas; asi, las MC de cancer de
mama afectan principalmente la piel del térax.'”

En el caso de MC tipo placa alopécica, se cree que
se produce por diseminacion hematégena y no por
diseminacion linfatica. Clinicamente se manifiesta como
areas circulares de alopecia semejando una alopecia
areata, un lupus discoide, un liquen plano pilar, un
carcinoma basocelular morfeiforme o una pseudopelada.
Son placas bien delimitadas asintomaticas que, pueden ser
eritematosas con o sin descamacion, a veces cubriendo un
nédulo subcutaneo o presentando multiples telangiectasias
suprayacentes.®'® Las MC confieren un prondstico grave,
la mortalidad es superior a 70% en el primer afio luego del
diagnéstico; distintos estudios establecen una media de
supervivencia de tres a seis meses, con escasas diferencias
respecto a si las lesiones son Unicas o mdltiples®®. El
interés del caso radica en presentar una variante de
baja prevalencia como es la MC con presentacion tipo
placa alopécica en cuero cabelludo por carcinoma de
mama; enfatizar que la falta de adherencia al tratamiento
apropiado, en el momento adecuado, conlleva a la libre
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evolucién de la enfermedad, recalcar la importancia de

un examen dermatoldgico detallado ya que pueden ser la
manifestacion inicial de un cancer generalmente avanzado,
o bien un signo de recurrencia o progresiéon del mismo.
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INTRODUCCION

La alopecia central centrifuga cicatricial (ACCC) es una
alopecia cicatrizal predominante y casi exclusiva en
mujeres de raza negra, con una prevalencia variable
entre el 2.7% al 5.6%."%%7 Se manifiesta como una placa
alopécica redondeada que inicia en vértex y evoluciona
hacia la periferia. Debe sospecharse esta entidad ante la
disminucion de la densidad pilosa, la fragilidad capilar
y la caida de pelo permanente e insidiosa que culmina
en cicatriz. Su caracter poco prevalente en nuestro pais,
y su comienzo asintomatico y progresivo conlleva a un
retraso en el diagnoéstico modificando su prondstico y
abordaje terapéutico.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 31 afos de raza negra,
oriunda de Haiti, sin antecedentes de relevancia, que
consulta por caida de pelo progresiva y permanente
de 3 afios de evolucion. A la anamnesis, niega traccion
del pelo y uso de productos alisadores. Examen fisico:
alopecia difusa a predominio del vértex que se expande
de forma centrifuga. (Fig. 1) Tricoscopia: halo gris-
blanquecino perifolicular, areas blancas, variabilidad del
tallo y pelos rotos. (Fig. 2) Laboratorio (incluye VDRL): sin
particularidades. Estudio micolégico (directo y cultivo):
negativo. Histopatologia bajo guia tricoscopica sobre
halo gris-blanquecino: miniaturizacion folicular, glandulas
sebaceas que adoptan un patron de abrazo (hugging)
alrededor del foliculo piloso, y descamacién prematura de
la vaina radicular interna (VRI), con displasia fibroepitelial
y fibrosis perifolicular a la tincion con hematoxilina-
eosina (Figs. 3 y 4). Con tricrémico de Masson la fibrosis
perifolicular se hace mas evidente, rodeada de escaso
infiltrado inflamatorio y foliculos pilosos que adoptan
una forma eliptica (Fig.5). Diagndstico: alopecia central
centrifuga cicatricial. Se indica metformina 10% topica,
no acudiendo la paciente a los controles.

COMENTARIOS

La ACCC inicialmente fue descripta como “alopecia por
peines calientes”. Como hipétesis se planted que la vaselina
solida (derivada del petréleo), utilizada en los peinados de
la época, al ser aplicado cronicamente en el tallo piloso
causaba su inflamacién con la posterior degeneracion de
la vaina radicular externa (VRE) y destruccion folicular.2
En 1992 se lo cataloga como “sindrome de degeneracion
folicular”, postulando que VRI se degenera de forma
prematura ocasionando que el tallo presione contra la VRE.

Alopecia central centrifuga cicatricial.
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Figura 1. Alopecia difusa a predominio de vértex.
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Figura 2. Obsérvese la alopecia difusa predominar en vértex
y expandir de forma centrifuga.

Figura 4. ((H/E-40x) Descamacion prematura de la vaina radicular interna, con displasia fibroepitelial y fibrosis perifolicular.
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Figura 3. Tricoscopia: Halo gris-blanquecino perifolicular,

parches blancos, variabilidad del tallo y pelos rotos (DermLite
DL4 3 Gen Inc, San Juan Capistrano, California, USA).

S

Esto provoca ruptura folicular e inflamacion, pudiendo dicho
fendmeno ser perpetuado por dafos fisicos y quimicos. La
aparicion de una cicatriz en el sitio donde se encontraba el
foliculo seria la representacion clinica de la fisiopatogenia.
Sin embargo, actualmente se define como un trastorno
genético causado por mutaciones de la proteina PADI3,
que ocasiona un aumento en la regulacion de los genes
fibroproliferativos.

Clinicamente, inicia con una placa alopécica cicatrizal
en vertex que se expande lentamente hacia la periferia.
Suele ser asintomatica, aunque algunos pacientes
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Figura 5. (H/E-200x) Descamacion prematura de la vaina radicular interna, con displasia fibroepitelial y fibrosis perifolicular.

pueden referir prurito o sensibilidad del cuero cabelludo.
En estadios avanzados, se evidencia ausencia de orificios
foliculares y el cuadro se presenta con un cuero cabelludo
liso y brillante." Dentro de los hallazgos tricoscopicos
encontramos: halo gris-blanquecino perifolicular, (que
representa la fibrosis y es la estructura mas frecuente),
red pigmentaria en panal de abejas, (Que corresponde
a las crestas de red y la papila dérmica hipomelanética),
parches blancos debido a pérdida de ostium folicular,
puntos blancos de sefalizacién, variabilidad del tallo,,
eritema perifolicular, pelos rotos y maculas pigmentadas
interfoliculares tipo asterisco.1%16.17
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Figura 6. (Tricromico de Masson 200X) Fibrosis perifolicular, rodeada de escaso infiltrado inflamatorio. Descamacion de la vaina
radicular interna. Foliculos pilosos que adoptan una forma eliptica.

Entre sus asociaciones son relevantes: diabetes tipo 2 y
leiomiomas uterinos. Se recomienda realizar la biopsia
guiada por tricoscopia, tomando la muestra del halo gris
blanquecino o de un pelo roto.? Histopatolégicamente,
presenta: descamacién prematura de la VRI debajo del
nivel del istmo, ausencia de glandulas sebaceas o sélo
focalmente preservadas (las cuales adoptan un patrén
de abrazo alrededor del vello), foliculos rodeados
por fibrosis con variacién en el nivel de infiltrado
inflamatorio que dan una imagen de antiparra simil
(goggle), miniaturizacion folicular, hiperqueratosis con
paraqueratosis lamelar y tallo desnudo.> '® En su fase
activa, encontramos inflamacion folicular liquenoide

mientras que en su fase cronica fibrosis folicular. La
anatomia patolégica cobra especial importancia,
ya que la presencia o ausencia de inflamacién sera
determinante para el tratamiento.'-?°

Sus diagnodsticos  diferenciales  son  alopecia
androcronogenética, lupus eritematoso discoide,
tinea capitis, liquen plano pilaris, alopecia areata en
parches, y pseudopelada de brocqg."'®'* E| tratamiento
tiene como objetivo frenar el avance de la enfermedad
(fase anti-inflamatoria), y lograr la estabilizaciéon con
posterior recrecimiento'. La fase anti-inflamatoria
presenta mejor respuesta a: corticoterapia topica
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o intralesional, doxiciclina?32°, y con menor apoyo
bibliografico el uso de tacrolimus, hidroxicloroquina,
micofenolato mofetilo, ciclosporina y talidomida. Si
coexiste con dermatitis seborreica, el ketoconazol 2%
en shampoo es la opcién mas recomendable. La fase de
recrecimiento se trata con: minoxidil?> y/o corticoides
topicos!. Otras opciones son: metformina 10%
(crema)?® y microtransplante capilar con plasma rico
en plaquetas en pacientes con criterio de estabilidad
luego de 1 afio'® (evidenciados por la ausencia de
inflamacién tras una nueva toma de biopsia). En
conclusion, presentamos un caso de una alopecia
cicatrizal infrecuente en nuestro pais que constituye
un verdadero desafio diagnostico y terapéutico.

Su sospecha es imprescindible, ya que presenta rasgos
clinicos, tricoscopicos y anatomopatologicos tipicos que
posibilitan un correcto diagnéstico; situacién clave por-
que permite un tratamiento precoz con la consiguiente
detencion del avance de la enfermedad.

1. Lawson, CN, Bakayoko A, Callender VD. Central centrifugal cicatricial
alopecia. Dermatol Clin. 2021; 39(3): 389-405.

2. Herskovitz I, Miteva M. Central centrifugal cicatricial alopecia:
challenges and solutions. Clin Cosmet Investig Dermatol. 2016; 9:
175-181.

3. Miteva M, Tosti A. Dermatoscopic features of central centrifugal
cicatricial alopecia. J Am Acad Dermatol. 2014; 71(3): 443-449.

4. Klein E, Karim M, Kushner CJ, Mariji JS et al. Enlarging alopecic patch
in an african american woman with central centrifugal cicatricial
alopecia: A case of concomitant tinea incognito. JAAD Case Rep.
2022; 23: 67-69.

5. Araoye EF, Thomas JAL, Aguh CU. Hair regrowth in 2 patients with
recalcitrant central centrifugal cicatricial alopecia after use of topical
metformin. JAAD Case Rep. 2020; 6: 106-108.

6. Olsen EA, Callender V, McMichael A, Sperling L et al. Central hair loss
in African American women: incidence and potential risk factors. J
Am Acad Dermatol. 2011; 64: 245-252.

7. Callender VD, Onwudiwe O. Prevalence and etiology of central
centrifugal cicatricial alopecia. Arch Dermatol. 2011; 147(8): 972-974.

8. Malki L, Sarig O, Romano MT, Méchin MC et al. Variant PADI3 in
central centrifugal cicatricial alopecia. N Engl J Med. 2019; 380(9):
833-841.

9. Aguh C, Dina Y, Talbot CC Jr, Garza L et al. Fibroproliferative genes
are preferentially expressed in central centrifugal cicatricial alopecia.
J Am Acad Dermatol 2018; 79(5): 904-912.

10. Kyei A, Bergfeld WF, Piliang M, Summers P. Medical and
environmental risk factors for the development of central centrifugal
cicatricial alopecia: a population study. Arch Dermatol. 2011; 147:
909-914.

11. Dina Y, Okoye G, Aguh C. Association of uterine leiomyomas with
central centrifugal cicatricial alopecia. JAMA Dermatol. 2018; 154(2):
213-214.

12. Gomez-Zubiaur A, Saceda-Corralo D, Velez-Velazquez MD, Lario
AR et al. Central centrifugal cicatricial alopecia following a patchy
pattern: a new form of clinical presentation and a challenging
diagnosis for the dermatologist. Int J Trichology. 2019; 11(5): 216-
218.

13. Bolduc C, Sperling LC, Shapiro J. Primary cicatricial alopecia:
lymphocytic primary cicatricial alopecias, including chronic
cutaneous lupus erythematosus, lichen planopilaris, frontal fibrosing
alopecia, and Graham-Little syndrome. J Am Acad Dermatol. 2016;
75(6): 1081-1099.

14. Sperling LC, Skelton HG 3rd, Smith KJ, Sau P et al. Follicular
degeneration syndrome in men. Arch Dermatol. 1994; 130(6): 763-
769.

15. Davis EC, Reid SD, Callender VD, Sperling LC. Differentiating central
centrifugal cicatricial alopecia and androgenetic alopecia in african
american men: report of three cases. J Clin Aesthet Dermatol. 2012;
5(6): 37-40.

16. Callender VD, Wright DR, Davis EC, Sperling LC. Hair breakage
as a presenting sign of early or occult central centrifugal cicatricial
alopecia: clinicopathologic findings in 9 patients. Arch Dermatol.
2012; 148: 1047-1052.

17. Miteva M, Tosti A. Pathologic diagnosis of central centrifugal
cicatricial alopecia on horizontal sections. Am J Dermatopathol 2014;
36(11): 859-867.

18. Callender VD, Lawson CN, Onwudiwe OC. Hair transplantation in the
surgical treatment of central centrifugal cicatricial alopecia. Dermatol
Surg. 2014; 40(10): 1125-1131.

19. Gathers RC, Lim HW. Central centrifugal cicatricial alopecia: past,
present, and future. J Am Acad Dermatol 2009; 60(4): 660-668.

20. Eginli A, Dothard E, Bagayoko CW, Huang K et al. A retrospective
review of treatment results for patients with central centrifugal
cicatricial alopecia. Drugs Dermatol. 2017; 16(4): 317-320.



Poroma ecrino
de presentacion
inusual

Autores

/ Montanelli Maria Eugenia’
/ Pavon Eliana?

/ Bagala, Maria Eugenia3

/ Garcia Simon Marcela®

/ Madeo Maria Cecilia*

/ Massone, Claudia®

Fecha de recibido: 06/06/23 / Fecha de aceptado: 10/06/23

Palabras claves

W /zzz224

Tumor anexial, poroma ecrino.

Resumen

Keywords

W zz22

Adnexal tumor, eccrine poroma.

Abstract

" Médica cursista de dermatologia.

2 Medica dermatologa.

% Médica Consultante

4 Médica dermatdloga y Jefa de servicio.
5 Médica Patologa

N> Correspondencia

Montanelli Maria Eugenia.

E-mail: memontanelli@gmail.com
Direccion: Combatientes de Malvinas 3002,
CABA.

Teléfono: (+54) 11 4521 3600

INTRODUCCION

El poroma ecrino es una neoplasia anexial benigna con
diferenciacién poroide (porcion terminal ductal).! Fue
descrito por primera vez en 1956 por Pinkus et al. como
un tumor de crecimiento lento y progresivo. Es un tumor
poco frecuente, ya que representa el 10% de todas las
neoplasias de las glandulas ecrinas y el 1% de lesiones
cutéaneas primarias.®

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo masculinode 51 afios, con antecedentes
de tabaquismo. Consulté a nuestro servicio por presentar
una dermatosis localizada en dorso de pie izquierdo, de
15 afos de evolucion.

Al examen fisico dermatolégico presentaba una
lesion tumoral exofitica, de consistencia duro
elastica, pediculada en dorso de pie izquierdo, de
aproximadamente 7 cm de diametro, de color rojizo
con areas blanquecinas ligeramente brillantes, dolorosa
y limitante en sus actividades diarias. El resto del
tegumento de ambos pies se encontraba libres de
lesiones, exceptuando una onicodistrofia presente en
hallux homolateral a la lesidon previamente descripta.
(Fig. 1) El paciente presentaba buen estado general,
afebril, no se constataron adenopatias regionales ni
sintomas sistémicos acompafantes. Se plantearon
como diagnésticos presuntivos carcinoma verrugoso,
carcinoma basocelular, carcinoma espinocelular,
melanoma amelanético, hamartoma y poroma ecrino. Se
realiz toma biopsia de piel para estudio histopatoldgico,
en la cual se observaban naciendo de la epidermis
una proliferacién de células basaloides, monomorfas
dispuestas en lobulos anastomosados con escasas
luces glandulares,con ocasionales imagenes quisticas
de contenido eosindfilo, y escasas mitosis dispersas.
(Figs. 2 y 3) El estudio de inmunohistoquimica que
evidencié CK7 positivo en escasas luces tubulares,
CEA y EMA positividad focal, y Ki67 2%. (Figs. 4 y 5) De
acuerdo con lo evaluado clinicamente y en conjunto con
los hallazgos histopatologicos e inmunohistoquimicos
arribamos al diagnostico de poroma ecrino clasico
yuxtaepidérmico. Se realiza reseccién completa de la
lesion por el servicio de cirugia plastica de la institucion
con margenes superficiales de 1 cm, con afectacion
de fascia en profundidad, e injerto autélogo. (Fig. 6) A
fin de descartar compromiso osteoarticular se realizé
interconsulta con el servicio de traumatologia del
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Figura 1. Lesion tumoral exofitica, en dorso de pie izquierdo,
de aproximadamente 7 cm de diametro.
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Figura 2. (H/E-40x) Proliferacion de células basaloides,
con escasas luces glandulares,con ocasionales imagenes
quisticas de contenido eosindfilo, y escasas mitosis dispersas.

Figura 3. (H/E-400x) Proliferacion de células basaloides,
monomorfas dispuestas en I6bulos anastomosados.

hospital, los cuales realizaron una radiografia de pie
en la cual no se evidenciaba afectacién de planos mas
profundos, que fue constatada durante la reseccion. (Fig.
7) Actualmente el paciente se encuentra en seguimiento
por el servicio de dermatologia, y hasta la actualidad se
encuentra libre de lesiones.

El poroma ecrino es una neoplasia anexial benigna que
se origina de la porcion intraepidérmica del conducto
de la glandula sudoripara conocido como acrosiringio,

esto ha sido evidenciado en numerosos estudios
inmunohistoquimicos que demuestran la presencia ubicua
de queratinas 5 y 14, y presencia focal de queratinas 1y
10 compatibles con la expresada por las células ductales
no neoplasicas, asociado a una ausencia en la expresion
de queratina 77 (presente en la porciéon luminal del ducto).*
Recientemente se ha descubierto que los genes de fusién
YAP1 se encuentran implicados en la tumorigénesis de
las neoplasias poroides. Si bien el rol exacto de los YAP1
no esté dilucidado, resultados de 2 estudios revelan estas
fusiones entre genes (YAP1-NUTM1 or YAP1-MAML2)
estuvieron presentes en 113 de 146 (77.4%) poromas.

Aunque son necesarios estudios mas extensos, este
descubrimiento puede ser de utilidad diagndstica en
algunos casos.>® Afecta a personas de todos los grupos
étnicos, es mas frecuente a partir de la cuarta década de
vida, y si bien no presenta una marcada predileccién por
sexo, es ligeramente mas frecuente en hombres.” Si bien
la patogénesis de esta lesidon aun no esta dilucidada,
se ha descripto la asociacién de la enfermedad con la
exposicion cronica a radiacion ionizante o traumatismos,
y en menor medida con sarcoidosis, enfermedad de
Paget extramamaria, leucemia linfocitica crénica, anemia
perniciosa, enfermedad de Hodgkin, nevo sebaceo, HIV
y xeroderma pigmentoso.? Clinicamente se presenta
como papula, ndédulo o placa, habitualmente de 1 a3 cm
de diametro, generalmente asintomatico, bien definido,
sésil o pediculado, con superficie lisay consistencia duro-
elastica, a veces con centro invaginado, descamativo,
erosionado o ulcerado; otras veces con telangiectasias
y con o sin collarete queratdsico. La lesién puede ser
eucrémica, eritematosa, eritematoviolacea y raras veces
oscura.’ En la mayoria de los casos se encuentra en las
plantas o en las caras laterales de los pies, con menor
frecuencia se encuentra en palmas, pocas veces en torax,
o en las extremidades superiores, muslos e inusualmente
en la cara, cuello y cuero cabelludo.®

Existe la posibilidad de degeneracion maligna como
acontecimiento raro, que se da en tumores cronicos
y la sospecha debe despertarse ante un crecimiento
rapido y/o cuando la lesion se torna dolorosa o sangra
con facilidad.’'En un estudio realizado sobre 69 casos
de porocarcinoma ecrino, se vié que en 11 de los 62
casos invasivos (18%) existe una aparente continuidad
con poromas preexistentes. En otro reporte, menos del
1% de los porocarcinomas fueron hallados adyacentes

|
=l poroma ecrino
es una neoplasia
anexial benigna
gue se presenta
como ndédulos
eritematosos
O color piel en
palmas y plantas

a otros poromas, en contraste con un estudio previo
realizado por Shaw et al. que mostré6 27 casos de
porocarcinomas desarrollados concomitantemente con
poromas ecrinos.'™'® Es comun que se confunda con
otras neoplasias benignas o malignas y con cuadros
inflamatorios, de modo que el diagnéstico exige una
biopsia.’” Segun el patrén arquitectural se ha clasificado
a los poromas en dos grupos:'81°

e Por su ubicacién y conformacién: 1. Hidroacantoma
simple: tumor intraepidérmico conformado por las tipi-
cas células poroides. Es también llamado acrospiroma.
2. Poroma clasico: tumor que se proyecta de la epider-
mis a la dermis, desarrolla anastomosis de las proyeccio-
nes epidérmicas o puentes tumorales. 3. Hidroadenoma
poroide: tumor dérmico no vinculado a la epidermis, con
nidos tumorales grandes, areas quisticas y secrecion. 4.
Tumor del conducto dérmico: de ubicacion dérmica, pre-
senta islotes tumorales pequenios y solidos.

e Por su ubicacién y morfologia: a. Intraepidérmico: tu-
mor confinado a la epidermis, equivalente al hidroacan-
toma. b.Yuxtaepidérmico: tumor que desarrolla cordones
que se proyectan a la dermis, con o sin anastomosis de
éstos, equivalente al poroma clasico. c. Intradérmico:
comparable al tumor del conducto, con masas de célu-
las regulares, monomorfas, que suelen llenar la dermis y
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Figura 5. (Inmunohistoquimica) Positividad en CK7.

es de tipo nodular.

El diagnéstico histoldgico se realiza al usar coloracion de
PAS, con la que se aprecian las células tumorales ricas en
glucégeno y secrecion glandular. Puede complementarse
con estudios de inmunohistoquimica, antigeno
carcinoembrionario (CEA) o antigeno de membrana
epitelial (EMA), para demostrar los espacios luminales
y conductos.? 2" Al ser una lesion anexial benigna, el
tratamiento es curativo. Sin embargo, se aconseja la
eliminacién quirdrgica completa del tumor, para evitar
las recidivas. Para las lesiones superficiales se puede
recurrir al shaving o a la destruccién electroquirurgica.



Tanto para las lesiones superficiales o mas profundas

se puede recurrir también a la escision simple.?? La
importancia del caso radica en presentar una neoplasia
anexial poco frecuente con una presentacién atipica aun
mas infrecuente como es el gran tamafio de la lesion,
y valorar la utilidad de la histopatologia ya que las
caracteristicas macroscopicas de la lesion daban lugar
a multiples posibilidades diagnésticas.
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INTRODUCCION

Debido alaumento en el diagnéstico precoz de neoplasias
y una mayor tasa de supervivencia, se observa una mayor
incidencia de efectos adversos a los tratamientos, entre
ellos, la radioterapia.®® Exponemos el caso de una mujer
con cancer de mama que desarrolla una proliferaciéon
vascular atipica asociada a radioterapia, entidad poco
conocida y de reciente caracterizacion. Realizamos una
actualizacién del tema.

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino de 55 afios de edad, con
antecedente de carcinoma de mama bilateral en el afio
2019, que requirié mastectomia radical, radioterapia local
y tamoxifeno. Consulté por presentar una dermatosis
submamaria izquierda de 3 afios de evolucion, levemente
dolorosa a la palpacion. Examen fisico: tumor tipo placa
de 4 cm de diametro, pardo, indurado, con halo purpurico
acompafante. (Figs 1 y 2) Histopatologia (protocolo
22/2675): En dermis proliferacién vascular caracterizada
por vasos con endotelio discontinuo correspondiente
a linfaticos asociados a una proliferacién de células
fusiformes a nivel intersticial que disecan haces de
colageno con presencia de abundantes hemorragias.
(Figs 3 y 4) Inmunomarcacion: CD-31 positivo, MYC
negativo, CD-34 negativo, Ki67 bajo, HHV 8 / LANA 1
negativo. Diagnodstico: proliferacion vascular atipica
posradioterapia. Se decide la exéresis completa con
margenes de seguridad de 1 cm.

COMENTARIOS

La proliferacién vascular atipica inducida por radioterapia
(PVA-PRT) es una proliferacion angiomatoide descrita
en 1994 por Fineberg y Rosen, que asienta sobre piel
previamente irradiada, usualmente con una radiacién
acumulada entre 40-60 Gy, que aparece en general
tras el tratamiento conservador del carcinoma de
mama.?368 Se observa con mayor frecuencia en
mujeres en la quinta década de vida, después de cuatro
a cinco afos de la irradiacion, y su presentacion clinica
es variada. Pueden aparecer papulas, placas o nédulos
circunscritos eritematosos o eritemato-violaceos,
Unicos o multiples, que por lo general miden menos de
2 cm y estan la mayoria localizados en mama y vulva,
y, excepcionalmente, en cabeza y cuello."*%¢° Si bien
no se conoce el mecanismo fisiopatoldégico exacto, la
teoria mas aceptada de su desarrollo seria a partir de la
obstruccion, con posterior dilatacion y proliferacion, de
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por radioterapia. Una entidad inusual.

Figura 1. Tumor tipo placa de 4 cm de didmetro, pardo e
indurado submamario izquierdo.

Figura 2. Tumor tipo placa a mayor aumento.
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Figura 4. (H/E-100x) A mayor detalle podemos observar como el infiltrado fusiforme diseca los haces de colageno.

vasos linfaticos superficiales.!® El diagnostico se realiza
en base a la histopatologia e inmunohistoquimica, siendo
los principales diagndsticos diferenciales la metastasis
del carcinoma de mama y el angiosarcoma secundario a
radioterapia (A-Prt).

Frente a la dificil diferenciacion histolégica con el A-Prt
se proponen los criterios histologicos de Fineberg y
Rosen, que requieren la ayuda de la inmunomarcacién.
La PVA-PRT marca MYC -, CD31+, Prox1 -, Ki 67 bajo.
En cambio, el A-Prt presenta MYC +, CD31-, CD34 +, Ki
67 alto, CD31+, Prox1 +. De todos ellos, el marcador mas
importante es el MYC (sensibilidad: 80%, especificidad:
100 %) el cual marca marca la sobreexpresion del gen
MYC involucrado en la angiogénesis, proliferacion,
mitosis y apoptosis celular.!234%8° Existen dos patrones
histolégicos de esta entidad, el linfatico (D240 +) y
el vascular (D240- Cd34+), y se cree que la variedad
vascular esta mayormente asociada al riesgo de
desarrollo de APrt.!235689

Es importante realizar la inmunomarcacién para HHV
8 (Herpes Virus Humano 8) /LANA 1 (expresiéon de la
latencia asociada al antigeno nuclear de Herpes Virus 8),
de lesiones que asientan sobre piel previamente irradiada
porque podrian confundirse con sarcoma de Kaposi
estadio placa. Mas aln cuando aproximadamente el 32
% de las histologias de PVA-PRT presentan el signo del
promontorio.?678
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La PVA-PRT posee buen pronodstico e incluso algunos
pacientes presentan involucion espontanea, sin embargo
existen casos en los que se evidencié la coexistencia
de estas lesiones con APrt en areas periféricas al sitio
de toma de biopsia afios posteriores al diagndstico.
Se desconoce si este fendmeno se presenta dado que
ambas patologias se encuentran dentro del espectro de
una misma entidad o coincidentemente se presentaron
en la misma zona previamente irradiada.? %678

Algunos autores prefieren reservar la denominacion
de lesion vascular atipica tras haber descartado la
presencia de APrt en el margen de seguridad del PVA-
PRT. Por lo cual, aunque sigue siendo considerada
una entidad benigna, el tratamiento de eleccion es la
exéresis completa de la lesion con margenes de 1 cm
de permitirlo la clinica del paciente. Caso contrario, sera
imperativo realizar controles sucesivos con eventual
biopsia cutanea ante cualquier cambio morfolégico o
aparicion de nuevas lesiones. 36789

En definitiva, se presenta el caso de unade unapatologia
infrecuente, que si bien es considerada benigna podria
coexistir con un angiosarcoma, cuya incidencia se
ve en aumento dado el mayor indice de tratamiento
con radioterapia y un mayor reconocimiento de esta
entidad. Resaltamos la importancia de realizar una
anamnesis completa y detallada de los tratamientos
recibidos en pacientes con antecedentes oncolégicos
paraasipoder proporcionar un diagnostico, tratamiento
y seguimiento adecuado.
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INTRODUCCION

Las reacciones mucocutaneas como la estomatitis
y las erosiones en la mucosa oral son frecuentes y
suelen representar un signo precoz de toxicidad. Se ha
informado que el tratamiento con metotrexate (MTX) a
dosis bajas semanales puede causar pancitopenia en
pacientes con psoriasis y artritis reumatoidea. Este
efecto téxico si bien es raro, es una complicacion
potencialmente mortal del tratamiento con MTX. Las
erosiones de las propias placas de psoriasis representan
un signo precoz de intoxicacion por el farmaco.

La falta de un suplemento de folato fue identificado
como un factor de riesgo de pancitopenia." La
mortalidad asociada con el uso de MTX en pacientes
con psoriasis es baja, con una tasa de mortalidad de
1,2 por cada 100.000 pacientes tratados con MTX cada
afo, y se debe principalmente a la pancitopenia, como
en nuestro caso.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 67 anos, con antecedentes de
triple by pass medicado con carvedilol, hidroclortia-
zida, acido acetil salicilico, enalapril, rosuvastatina.
Refiere psoriasis de 10 afios de evolucién tratada con
metotrexate de manera intermitente y sin controles
meédicos. Veinte dias previos a su internacién padecio
un brote de psoriasis por lo que se automedicé con
metotrexate 10 mg/dia durante 10 dias consecuti-
vos sin rescate de acido félico. Luego de ello comen-
z6 con fiebre, lesiones eritemato purpuricas, dolo-
rosas, y con sensacion de ardor, algunas con centro
necrotico y esfacelacion de piel. Se presentaban en
su mayoria sobre placas de psoriasis previas,
con compromiso generalizado y afectacién de mucosas
oral y genital (Figs. 1,2y 3).

Se realiz6 biopsia de piel que evidencid cuerpos apop-
toéticos, desprendimiento suprabasal e infiltrado mixto
a nivel de la dermis (Fig. 4), inmunofluorescencia direc-
ta de piel, que fue negativa, y un analisis de laborato-
rio que reveld solo plaquetopenia sin compromiso de
la funcion renal ni hepéatica y serologias para HIV, VHC,
VHB y VDRL realizadas resultaron negativas. En el ter-
cer dia de internacién se complicé con pancitopenia se-
vera (leucocitos 200 /mm?3, Hb 11 gr % y plaquetopenia
31000/mm? por lo que conjuntamente con el Servicio de
Oncohematologia se decidié comenzar con leucovori-
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Figura 1. Maculoplacas eritemto purpuricas con superficie
necroticas y esfacelacion en muslos.
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Figura 2. Compromiso en region posterior de tronco.

na 50 mg cada 6 horas, filgastrim 300 mcgc/24hs via
subcutanea, alcalinizacion de orina con bicarbona-
to, aislamiento de contacto control estricto de labora-
torio con dosaje de metotrexato en sangre. El paciente
se deteriord y a los 4 dias fallecié por shock séptico
secundario a foco urinario.

COMENTARIOS

El metotrexate fue el primer medicamento disefiado
para el tratamiento del cancer. Luego fue utilizado
en enfermedades autoinmunes y hasta en la induccién
de abortos terapéuticos.?

Es una droga que posee actividad antiproliferativa e
inmunosupresora porque inhibe competitivamente a
la enzima dehidrofolato reductasa, enzima clave para

|
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mucocutaneas
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y las erosiones
en la mucosa
oral son
frecuentes vy
suelen representar
UN signo precoz
de toxicidad.

la sintesis de proteinas y acidos nucléicos. Asi afecta
principalmente a las células que se encuentran en la fase
S del ciclo célular. Fue introducido hace varias décadas
en el tratamiento de varias patologias dermatolégicas
severas, especialmente la psoriasis.?

Hoy es considerado uno de los tratamientos sistémicos
de primera linea para esta patologia.®>* Es seguro
cuando se lo prescribe en dosis de 7,5 a 25 mg/
semanales, las que tienen efectos antiinflamatorios,
y requieren un monitoreo correcto. Los factores que
contribuyen a una mayor toxicidad son los siguientes:
pacientes mayores a 65 afios, compromiso de la
funcion renal, infecciones, deficiencia de acido félico,
hipoalbuminemia, abuso de alcohol y la interaccion
con drogas como AINES, sulfonamidas, barbituricos y
salicilatos entre otras.>®

La prevalencia de efectos adversos en los pacientes
con psoriasis es del 61%. El mas comun es la
intolerancia gastrointestinal en el 30% de los casos y
el mas severo es el compromiso de la medula ésea,

\

—

Figura 3. Compromiso de mucosa.

del que Oriol y col. refieren en su revisidon porcentajes
de 2.5 al 10% de los pacientes.”

La intoxicacion por MTX se clasifica en: categoria
A o dosis dependiente, que incluye la toxicidad
mucocutaneay gastrointestinal, a veces la pancitopenia;
categoria B o idiosincratica por ejemplo la neumonitis;
categoria C o por acumulacion de dosis de MTX,
incluye la hepatopatia crénica, la toxicidad pulmonar; y
por ultimo la categoria D, asociada a la teratogenecidad,
por lo que esta contraindicado en el embarazo.

Los signos de toxicidad aguda son los siguientes:
intolerancia gastrointestinal, fiebre, artromialgias,
pancitopenia, toxicidad hepatica y renal, ulceraciones
de la piel, rash cutaneos, vasculitis y fotosensibilidad.
Orion y col. refieren que “la presencia de mucositis
oral, Ulceras en la piel y pancitopenia pueden sugerir
intoxicacién aguda por MTX severa”.® La ulceracién
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Figura 4. (H/E-10x) Epidermis: Desprendimiento suprabasal.
Infiltrado dérmico mixto, cuerpos apoptoticos.



de las placas de psoriasis es mas rara y solo se
publicaron 66 casos desde 1951 hasta 1996. Se
describieron 2 tipos, el tipo 1, con ulceraciones
dolorosas sobre las placas de psoriasis poco después
de iniciar el MTX, las que afectan mas las zonas
acrales y se dan por la hiperproliferacién de las
placas de psoriasis a comparacion con la piel normal
y el tipo 2 en la que las ulceraciones ocurren en piel
sin psoriasis pero suele tener otra patologia como la
dermatosis por estasis.®

La causa mas comun de la intoxicacién suele ser
el error en la tomas de MTX, por ejemplo cuando
se toma diariamente en vez de semanalmente. En
nuestro caso planteamos que ademas de la toma
diaria del medicamento, el paciente no realizd el
suplemento de acido félico. Si bien se demostré que

Jaime Fagundo J, Forrelat Barrios M, Arencibia Nufiez A. Urgencias
Hematolégicas. Ill. Toxicidad por metotrexato. Rev Cubana
Hematol, Inmunol y Hemoter. 2012; 28: 246-252.

Gonzalez lbarra F, Eivaz Mohammadi S, Surapaneni S, et al.
Methotreate Induced Pancytopenia. Case Rep Rheumatol. 2014.
2014: 679580.

Yélamos O, Catalad A, Roé E, Puig L. Acute Severe Methotrexate
in Patients whith Psoriasis: A case Series and Discussion.
Dermatology. 2014; 229: 306-309.

Del Pozo J, Martinez W, Garcia Silva J, et al. Cutaneous Ulceration
as a sing of methotrexate toxicity. European J Dermatol. 2001; 11
(5): 450-452.

Kuitunen D, Malmstrom J, Palva E, Petterson T. Pancytopenia
induced by low-dose methotrexate. A study of the cases reported
to the Finnish Adverse Drug Reaction Register from 1991 to 1999.
Scand J Rheumatol. 2005; 34: 238-241.

la indicacion de éacido félico reduce el riesgo de los
sintomas gastrointestinales, estomatitis y el aumento
de las enzimas hepaticas, la reducciéon del riesgo de
la toxicidad hematoldgica es incierta. El tratamiento
se basa en la hidratacion intravenosa asociada a
furosemida, para promover la diuresis y eliminacién de
la droga, la alcalinizacion de la orina con bicarbonato de
sodio manteniendo un pH urinario mayor a7, leucovorina
10 a 15 mg/m? cada 6 horas, empezando entre las 24
y 36 horas de la administracion de MTX."® Se puede
hacer rescate con acido folinico, que antagoniza la
accioén citotoxica del MTX.

Es necesario también monitorizar los niveles
plasmaticos de MTX. Los pacientes suelen fallecer por
causas infecciosas, asi como ocurrié con nuestro caso.

Jariwala P, Kumar V, Kothari K, et al. Acute methotrexate toxicity: A
fatal condition in two cases of Psoriasis. Case Rep Dermatol Med.
2014; 2014: 946716.

Oriol B, Barrio A, Pacheco A, Serna J, et al. Systemic methotrexate
to treat ectopic pregnancy does not affect ovarian reserve. Fertil
Steril. 2008; 90(5): 1579-1582.

Garcia de Villalta M, Ruiz-Genao D, Alvarez-Ruiz S, et al.
Toxicodermia por metotrexato con marcada dismaduracion
epidérmica. Actas Dermosifiliogr. 2004; 95: 567-570.

Fridlington J, Tripple J, Reichenberg J, et al. Acute methotrexate
toxicity seen as plaque psoriasis ulceration and necrosis: A
diagnostic clue. Dermatology Online J. 2011; 17 (11): 2.

Gaies E, Jebabli N, Trabelsi S, et al. Methotrexate Side Effects:
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INTRODUCCION

Las crioglobulinas son inmunoglobulinas que se
detectan en suero y precipitan en los vasos sanguineos
de pequefio calibre de manera reversible cuando hay
exposicion al frio." Pueden clasificarse en tres grupos
segun el tipo de inmunoglobulina detectada en el suero.
Las de tipo | corresponden a inmunoglobulina IgG, IgM
o IgA monoclonal; sin actividad del factor reumatoideo
(FR), y se relaciona habitualmente con gammapatias
monoclonales y enfermedades mieloproliferativas
(leucemias, mieloma multiple, linfomas). Las de tipo Il y
Ill, son crioglobulinemias mixtas y siempre se detectan
diferentes inmunoglobulinas (IgM y IgG). En las de tipo
Il se encuentra la IgG policlonal y la IgM monoclonal
con actividad del FR. Se presentan en enfermedades
autoinmunes, linfoproliferativas e infecciosas como
el virus de la hepatitis C. Las de tipo lll son IgG e IgM
policlonales mezcladas con otras moléculas, como
el complemento y proteinas virales. Se presentan en
neoplasias malignas, colagenopatias y enfermedades
infecciosas.?

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 66 afios, con
antecedentes de artritis reumatoidea diagnosticada
hace 3 afios sin tratamiento y diabetes mellitus tipo Il no
insulinodependiente. Cursoé internacién en junio del 2021
por lesiones purpuricas en miembros inferiores asociadas
a dolory disminucién de la fuerza muscular, con dificultad
para la marcha, de 10 dias de evolucion. Al examen fisico
se observaban placas purpuricas, con centro palido y
limites eritematosos, con disposicién en llamaradas (la de
mayor tamafo 6 x 4 cm), que evolucionaron con necrosis
y Ulceras. (Figs.1 y 2). En el laboratorio se observo
anemia normocitica normocrémica, hiperglucemia,
eritrosedimentacion (ERS) 96mm, FR 416 Ul/ml, (ANA)
1/80 patrén homogéneo, ANCA negativo, crioglobulinas
positivas y serologias para HIV, HVC, VHB negativas. En
la TAC térax y abdomen con contraste oral y endovenoso
se observé como hallazgo incidental litiasis vesicular y
un quiste simple de rifidn derecho. La RNM cerebro fue
sin particularidades.

El electromiograma de miembros superiores e inferiores
informd polineuropatia axonal sensitivo motora crénica
a predominio de miembros inferiores, sin signos de
denervacion ni compromiso agudo actual. EI Doppler
arterial y venoso resulté dentro de parametros normales.
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secundaria a artritis reumatoidea

Figura 1. Placas purpdricas condistribucion en llamaradas en
miembros inferiores.
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Al décimo dia del inicio de los signos se realizé
biopsia cutanea con punch N3 en el borde de la placa
purpurica ubicada en el tercio superior de pierna
izquierda mas Inmunofluorecencia Directa (IFD). El
informe de la anatomia patolégica con hematoxilina
eosina fue: epidermis sin cambios; infiltrado
inflamatorio linfocitario y de neutréfilos a nivel de la
dermis papilar y reticular superficial, con necrosis
fibrinoide de los vasos sanguineos, extravasacion de
eritrocitos y polvillo nuclear (Fig. 3) compatible con
vasculitis leucocitoclastica. La IFD resulté positiva

para C3 +++/+++ en las paredes vasculares (Fig. 4).
En el contexto de un paciente con antecedente de
artritis reumatoidea que cursa de manera subita con
disminucion de la fuerza muscular, purpura palpable
que progresa a Ulceras, laboratorio con crioglobulinas
positivas y un informe de anatomia patologia
compatible con Vasculitis Leucocitoclastica y IFD C3
+++/+++ se llega al diagnéstico de vasculitis cutanea
por crioglobulinemia mixta secundaria a artritis
reumatoidea. Junto con el servicio de Reumatologia
se realizaron pulsos de metilprednisolona 500 mg
EV durante 3 dias consecutivos y se continudé con
meprednisona 60 mg/dia via oral durante 6 meses con
reduccion gradual.

Con la enfermedad estable dado a que no presenta nue-
vas lesiones ni progresion de las mismas se otorgé el alta
médica con controles mensuales con equipo de heridas
y cicatrizacion, y mantenimiento con ciclofosfamida 500
mg EV mensual durante 6 meses.

Las ulceras tuvieron cierre por segunda intencion. Ac-
tualmente se mantiene la enfermedad estable con me-
dicacién de base con metotrexato 20 mg subcutaneo.

La vasculitis cutanea por crioglobulinemia es una
patologia poco frecuente que se caracteriza por la
presencia de complejos inmunes circulantes que
precipitan en suero a temperaturas menores a 37°. En
orden de frecuencia, las crioglobulinas tipo Il constituyen
el 60% de los casos, seguidas del tipo lll, con 25% y
del tipo | el 15%.% Los sintomas se deben a que las
crioglobulinas cambian de configuracion con el frio y
dejan de ser hidrosolubles, lo que induce un aumento de
la viscosidad de la sangre y favorece la sedimentacion
y la oclusion arterial. Las crioglobulinas pueden causar
alteraciones patoldgicas por dos mecanismos: oclusién
(tipo 1) o vasculitis mediada por inmunocomplejos (tipos
Il 'y Ill). Esto es debido a que las inmunoglobulinas se
unen a los eritrocitos en condiciones de frio, inducen
la activacién del complemento, producen inflamacion
vascular y la lisis de los eritrocitos, que se manifiesta
clinicamente con purpura palpable e histolégicamente
con polvillo nuclear. La triada clasica de la vasculitis
cutédnea crioglobulinemica es: purpura, artralgias y
astenia. La purpura es el signo clinico mas importante
de la crioglobulinemia; se manifiesta en 55 % al 100 %

Buezo G, Fernandez J. Vasculitis crioglobulinémicas. Actas
Dermosifiliogr. 2003; 94 (1): 1-10.

Trejo Gutiérrez O, Ramos Casals M, Ruiz Aragon R, Rius Camarasa
J, et al. Un paciente con crioglobulinemia. Medicina Integral. 2000;
36 (10): 380-386.

Mora N, Rosales C. Funciones de receptores Fc en mecanismos
de defensa y regulacién inmunoldgica. Rev Invest Clin. 2009; 61
(4): 313- 326.

Urticarias, eritemas y purpuras En: Bolognia JL, Schaffer JV, Cerroni
L. Dermatologia. 4ta edicion, Elsevier. 2018. 424-450.

de los casos. Se caracteriza por lesiones purpuricas
palpables, aisladas en un primer momento pero que
pueden confluir y afectar grandes areas de la superficie
corporal. Se localizan principalmente en miembros
inferiores y con menor frecuencia, en gluteos y tronco.
Usualmente son precedidas por parestesias locales o
sensacion punzante en el area afectada.

La severidad de esta enfermedad estd sujeta al
compromiso sistémico de la vasculitis. La presencia de
vasculitis de mediano y grandes vasos: gastrointestinal,
renal, pulmonar, pericardio marca el pronéstico.
Acompanan frecuentemente la hepatoesplenomegalia
y polineuropatia. En el caso de nuestro paciente tenia
solo compromiso cutaneo y polineuropatia. El estudio
histopatoldgico evidencia vasculitis leucocitoclastica
con depdsito de IgG y IgM en las paredes de los
vasos sanguineos. Para poder identificar el tipo de
inmunoglobulinainvolucrada en la IFD se debe de realizar
dentro de las primeras 48 horas de inicio de la purpura.

En este caso no se logréo determinar qué tipo de
inmunoglobulina era la causante debido a que la IFD
se realiz6 al décimo dia de inicio de los sintomas.
Este paciente tenia como antecedente personal artritis
reumatoidea sin tratamiento. Se descartaron otras
enfermedades asociadas que pudieran desencadenar
esta patologia. Se concluye que esta vasculitis poco
frecuente sea probablemente secundaria a artritis
reumatoidea. En estos casos el objetivo del tratamiento
es controlar la enfermedad de base.

Fernandez N, Ribera M. Crioglobulinemia. Piel. 2011; 26 (3): 130-
135.

Pulido A, Avilés |, Sudrez F. Vasculitis cutaneas. Actas Dermosifiliogr.
2012; 103 (3): 179-191.

Arango A, Velasquez C. Crioglobulinemias. Rev.Colomb.Reumatol.
2012; 19 (1): 40-51.

Hernandez A, Panigua M. Vasculitis Leucocitoclastica. Med Int
Mex. 2019; 35 (2): 251-267.
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INTRODUCCION

Fusarium es un género de hongos del suelo,
flamentosos, hialinos, de distribucion universal,
ubicuos y de importancia econémica por ser patdbgenos
habituales de animales y plantas. Ocasionalmente
producen infecciones oportunistas en el hombre, las
cuales conllevan elevada mortalidad. Las infecciones
causadas por este género de hongos se denominan de
forma genérica hialohifomicosis (hongos que presentan
hifas hialinas septadas). Son agentes causales de
infecciones superficiales, localizadas o diseminadas. En
los pacientes inmunodeprimidos dan lugar a infecciones
graves y de dificil tratamiento. Los mas afectados son los
pacientes con neoplasias hematoldgicas y neutropenia
prolongada inducida por quimioterapia y los sometidos a
trasplante de células hematopoyéticas.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 32 anos, con antecedente
de leucemia linfoblastica aguda tipo B con infiltracion
meningea, por la que realizé tratamiento quimioterapico
con protocolo GATLA (vincristina, desatinib vy
doxorrubicina por 4 ciclos + dexametasona por 28 dias)
y tratamiento intratecal con metotrexate, citarabina y
dexametasona (6 dosis). Cursoé internacion prolongada
por pancitopenia con neutropenia severa e intercurrié con
aspergilosisrinosinusaly pulmonar, fusariosis diseminada,
bacteriemia asociada a dispositivo port e insuficiencia
cardiaca secundaria a cardiotoxicidad por antraciclinas.
A los 28 dias luego de la quimioterapia presenta
lesiones cutaneas papulonodulares, eritematoviolaceas,
algunas con costra central, y pustulas. Asintomaticas,
distribuidas por todo el tegumento. (Figs 1-4) Se realiza
biopsia cutédnea que informa la presencia de numerosos
elementos micéticos en capa cérnea y ostium foliculares
(Figs 5 y 6) y se solicitan hemocultivos micologicos que
resultan compatibles con infeccién por Fusarium. (Figs
7 y 8) El paciente recibe terapia antifingica combinada
(anfotericina B liposomal + voriconazol), presentando
respuesta favorable.

COMENTARIOS

La infeccidn diseminada por Fusarium fue descrita
por primera vez en 1973. Las formas de adquision
mas frecuentes del Fusarium son a través de la via
respiratoria (material aerolizado) y a través de la piel. En
pacientes inmunocomprometidos se puede manifestar
como un cuadro de fiebre persistente a pesar de
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Figura 1. Papulas y pustulas sobre base eritematosa en dorso.
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Fusariosis diseminada en paciente con Leucemia
linfoblastica aguda

Figura 3. Lesion papulonodular eritematoviolacea con costra
central en miembro inferior izquierdo.

Figura 2. Papulas y pustulas sobre base eritematosa
en dorso.

Figura 5. (H/E-5x) Dilatacion con destruccion parcial del

espitelio folicular.

Figura 4. Lesion papulonodular eritematoviolacea con costra Figura 6. (PAS-40x) Elementos micéticos en el contenido
central en miembro superior izquierdo. folicular.
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terapia antibacteriana y antifungica de amplio espectro
(infeccién diseminada), donde suele acompanarse de
miositis, compromiso sino-pulmonar o neumonia y
compromiso cutaneo; A diferencia de otras micosis
profundas, la fusariosis cursa con alta positividad
de cultivos en sangre. En el estudio histopatolégico
resulta dificil diferenciar entre si los géneros Fusarium
y Aspergillus, debido a que el aspecto de las hifas y el
tipo de ramificacion son muy similares, motivo por el cual
el diagnéstico definitivo debe establecerse mediante el
cultivo. Las lesiones cutaneas aparecen hasta en el 70%
de los casos, pudiendo ser clinicamente muy variadas.
Se han descrito maculas, papulas, placas eritematosas,
nédulos eritematoviolaceos que pueden acompanarse
de dolor, con o sin costra central, que posteriormente
evolucionan a la necrosis, asi como también lesiones
purpuricas o pustulas.

Las lesiones se pueden localizar en cualquier sitio, con
predileccién por las extremidades. Se pueden encontrar
en diferentes periodos evolutivos dando un aspecto
polimorfo. Y se acompafan de fiebre alta y mialgias. La
evolucién de la infeccion esta directamente relacionada
con las cifras de neutréfilos y la recuperacién de la
neutropenia parece ser un factor clave en la mejoria del
pronéstico. La fusariosis diseminada es una infeccion
fungica que debe ser sospechada en pacientes con
enfermedades oncohematolégicas vy
profunda y persistente.

neutropenia

El objetivo debe estar dirigido a intentar disminuir la
inmunosupresion y recuperar la neutropenia asociado
al uso de terapia antifungica combinada para lograr un
mejor desenlace.
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INTRODUCCION

La mensajeria instantanea (IM o “Instant Messaging”
en inglés) es una forma de comunicacién en tiempo
real entre dos o méas personas. En sus inicios, se
limitaba al envio y la recepcién de textos; hoy ya es
posible la transferencia de mensajes de voz, fotos,
videos y otros documentos.'?

Actualmente hay varias aplicaciones reconocidas que
incluyen las siguientes: WhatsApp, Telegram, Threema,
Signal, Riot IM, etc.

WhatsApp es la aplicacion de mensajeria instantanea
con mas usuarios alrededor del mundo y ello motiva que
se haya transformado en una herramienta valiosa de
comunicacion interpersonal que se utiliza en multiples
ambitos incluida la medicina.?

LA UTILIZACION
DE WHATSAPP EN MEDICINA

Debido al uso generalizado y la popularidad que ha
adquirido entre los profesionales de la salud esta
herramienta tecnolégica resulta cada vez mas frecuente
que los pacientes consulten al médico por este medio
y las respuestas pueden ser multiples: hay quienes
se niegan a utilizar esta forma de comunicacién y se
lo hacen saber a sus pacientes al colocar la siguiente
leyenda: “no respondo consultas médicas por
WhatsApp”; otros profesionales son selectivos en sus
respuestas y segln el mensaje responden o le solicitan
al paciente que lo llame por teléfono o que se presente
en el consultorio y finalmente hay otros médicos que han
adoptado esta tecnologia para facilitar la comunicacién
con sus pacientes.

Es de destacar que en el caso de los dermatdélogos, mas
aun en aquellos que se dedican a cuestiones estéticas,
este tipo de consulta impresiona ser mas comun atento
al tipo de relacion médico paciente que se desarrolla
y es por ello que resulta necesario conocer algunos
cuestiones importantes.

VENTAJAS Y DESVENTAJAS

En principio, se debe reconocer que existen situaciones
en las cuales el uso de esta aplicacion representa
una ventaja para el profesional y al respecto algunos
proponen medidas para optimizar su utilizacién.*%8

El médico y los servicios de mensajeria instantanea

Sin embargo, también es evidente que su empleo genera
ciertos problemas tales como el deterioro de la relacién
meédico paciente dado que el tiempo que requiere una
consulta médica se reduce notablemente (s6lo toma
minutos leer y responder los mensajes), la relacién
es impersonal, se excluyen muchas de las preguntas
del interrogatorio médico que ayudan a integrar un
diagnéstico, por otra parte los resultados de la misma
no suelen escribirse en la historia clinica lo que impide
el seguimiento adecuado de los pacientes. En relacién
a las imagenes pueden ser de mala calidad lo que
dificulta su interpretacion, por ende el razonamiento
clinico se fragmenta y ello puede determinar que la
respuesta no sea la correcta.”

En otro orden de ideas, con el uso de WhatsApp se
termina otra vez en una relacion médico-paciente
tercerizada, en la que la aplicacion se interpone
entre el paciente y el profesional y ello se suma a la
intermediacion de los distintos sistemas de salud
publicos, privados, sindicales, etc y ademas no se
puede descartar que la falta de remuneracion de
la consulta, pueda influir de manera conciente o
inconciente en la actitud del profesional.?

Es fundamental tener presente que la profesién médica
implica una gran responsabilidad porque un error puede
incidir en la morbi-mortalidad del paciente.

Con la comunicacién por WhatsApp la probabilidad de
cometer errores en el diagnostico y tratamiento es mucho
mayor, lo que puede generar litigios en el &mbito de la
responsabilidad médica. En otras palabras, a la fecha no
existe un marco legal mediante el cual un médico pueda
con seguridad diagnosticar, prescribir, recomendar, o
realizar cualquier acto médico a través de una plataforma
de comunicacién instantanea y tal vez lo recomendable
es limitar las comunicaciones de Whatsapp de médicos
a pacientes a aquellos asuntos puramente informativos.
Otro aspecto a considerar es que por esta via se puede
poner en riesgo la privacidad del paciente dado que
con la exposicion de la documentacion médica no se
cumpliria con la debida protecciéon de los datos del
paciente que son confidenciales.

MARCO NORMATIVO

En relacién al marco normativo vigente en nuestro pais,



debe considerarse la “aplicacion por analogia” de las
siguientes normas:
e Codigo Civil y Comercial de la Nacion: articulos 53
y 55 (Derecho a la Imagen), 58 y 59 (Consentimiento);

e Codigo Penal de la Nacion: articulo 153 (Violacién
del secreto profesional);

e Ley de firma electrénica y digital, Ley N° 25.506/01;

e Ley de Proteccién de Datos Personales (Habeas
data), N° 25.326/10;

¢ ey de Derechos de los Pacientes, Historia Clinica,
N° 26.529/09 y Dec. 1089/12.

Un aspecto a destacar es que acorde a lo precedente y
lajurisprudencia, lacomunicacién a traves de WhatsApp
constituye una prueba documental, dado que por la
misma se produce un intercambio de informacién y
se generan contenidos que eventualmente se podran
evidenciar en el marco de un pleito judicial.

También se puede afirmar que se considera como
correspondencia (art. 318 Codigo Civil y Comercial de
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la Nacién) y representa un “documento electronico” en
la medida que se pueda demostrar su autenticidad,
integridad (inalterabilidad del documento, es decir que
no se haya modificado) y licitud (se relaciona con la
forma y modo de obtencion del elemento).

La comunicacion por esta via se podria interpretar
como un contenido almacenado en formato electrénico
relacionado a una firma electrénica dado que no se
cumplirian los requisitos necesarios para alcanzar una
firma digital.

En definitiva, se trata de un elemento probatorio de
caracter indiciario y complejo, conforme requiere de
una produccion conexa y acumulativa de pruebas que
permitan verificar su veracidad, integridad, autenticidad
y contenido, con el objeto de que se pueda lograr la
conviccién del juez.®1°

Finalmente, como dermatdlogos, ante el mayor uso
de esta aplicacion debemos tener presente estos
conceptos y solo recordar la frase atribuida a Albert
Einstein: “Temo el dia en que la tecnologia sobrepase
nuestra humanidad. El mundo solo tendra una
generacion de idiotas”.
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