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% EDITORIAL

N

La necesidad de la humildad entre
los profesionales

Es muy habitual en el ambito profesional encontrarse con la soberbia de algunos
que tienen un sentimiento de superioridad frente a otras personas. Ello ocurre
con cierta frecuencia en médicos, abogados, empresarios, politicos, etc. y tal
vez una reflexion muy clara y gréafica sobre la soberbia fue la expresada por el
médico cordobés Francisco Occhiuzzi cuando se refirid a una enfermedad a la
que denominé “broncemia”.

Ello suele suele ocurrir en aquellos lugares en los que se presume un alto nivel
de intelectualidad y los que la padecen creen que son préceres y pasan por
distintas fases, entre ellas la “importantitis” y luego la “inmortalitis”.

Un aspecto a considerar es que en ocasiones la soberbia se asocia al mérito,
entendido éste como una sintesis de virtudes individuales intrinsecas que
se constituye en una afirmacion de aisladas excelencias pero también suele
ocurrir que la soberbia se asocie al cargo, rango o posicién circunstancial, en
este Ultimo caso ocurre con esas personas respetadas por su cargo o rango
que se transforman en anénimas el mismo dia en que lo pierden; y la soberbia
en estos casos desaparece o se transforma en la nada misma, dado que las
subditos alaban a los nuevos amos que los sustituyen.

Mientras que las personas soberbias buscan ser halagadas, reconocidas,
les gusta ostentar y exagerar ciertas actitudes; las personas humildes tienen
claras sus capacidades y también sus limitaciones.

Ser humilde es desistir de querer tener siempre la razén, es estar dispuesto
a eschuchar y a aprender, en otras palabras, ocultar nuestras virtudes y
permitirles a los demas descubrirlas; decir no sé, todavia tengo mucho que
aprender.

Confucio decia “no procuro saber las respuestas, procuro comprender las
preguntas”. Nadie deberia creerse por encima de los demas por tener tal o
cual conocimiento, titulo o experiencia en determinada materia. Es desde la
humildad que podemos escuchar a los demas y aprender de ellos para ser
mejores como personas y profesionales, en definitiva, la humildad resulta un
valor esencial para el crecimiento como personas.

Roberto Glorio
Doctor en medicina UBA
Profesor Regular Adjunto UBA
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Brote de Trichophyton tonsurans coasociado con

incremento de casos por Microsporum canis en peluquerias.

Fig. 1. Placa eritematosa con centro descamativo
y pustulas en su interior, con borde de avance con
escama externa comprometiendo la region nucal-
occipital.

INTRODUCCION

Las tifias del cuero cabelludo son una infeccion fungica
del cuero cabelludo y pelo causada por diferentes
especies de hongos dermatofitos. Se caracteriza por
ser una enfermedad comun de la infancia asociada
a mala higiene y exposicion a animales infectados.'
Sin embargo, en los Ultimos afios, se ha observado un
incremento en la incidencia en personas que frecuentan
peluquerias, lo que sugiere que la infeccién puede
ser adquirida en estos establecimientos.® Las tifias
del cuero cabelludo pueden ser causadas por varios
agentes etiolégicos, siendo los hongos del género
Microsporum (M) y Trichophyton (T) los mas frecuentes.
Para su diagnéstico, se requiere una evaluacion clinica,
tricoscépica y micolégica adecuada, que permita
identificar el agente causal y establecer el tratamiento
mas apropiado.*® En los ultimos afios, ha surgido una
creciente preocupacion acerca de la propagacion de
estas micosis superficiales, en especial la dermatoficia
del cuero cabelludo (DCC), en establecimientos donde
se corta el cabello. La naturaleza contagiosa de esta
enfermedad, sumada a la posible transmision a través
de herramientas y materiales compartidos (peines
y rasuradoras), que no han sido adecuadamente
desinfectados, plantea un problema a resolver en
términos de prevencién y control.® Ante esta situacion,
el presente estudio se propuso analizar la incidencia de
tifas del cuero cabelludo posterior a la concurrencia a
peluquerias, con el objetivo de verificar el incremento de
casos tanto a nivel del ambito publico como privado.

Para ello, se llevaron a cabo estudios tricoscopicos y
microbiolégicos con el propdsito de analizar los agentes
etiolégicos méas prevalentes relacionados a la visita de
dichos establecimientos. Por ultimo, la finalidad de
este estudio es proporcionar informacién valiosa para
la comunidad médica y contribuir a la mejora de las
practicas de higiene en las peluquerias, con el objetivo
de reducir la incidencia y propagacién de esta infeccién
(Anexo 1y 2).

MATERIAL Y METODOS

Se llevé a cabo un estudio descriptivo, retrospectivo,
observacional y transversal en el servicio de dermatologia
del Hospital general de agudos José Maria Penna,
perteneciente a la comuna 4 de la ciudad autébnoma
de Buenos Aires. Se realizd6 un muestreo consecutivo
no probabilistico y los pacientes fueron seleccionados

incremento de casos por Microsporum canis en peluquerias.

Brote de Trichophyton tonsurans coasociado con

Fig. 2. Tricoscopia: glébulos blancos coincidente con pustulas acompafada de collarete descamativo con fondo
rosado blanquecino (DermLite DL4.3Gen Inc, San Juan Capistrano, California, USA).

por médicos dermatologos. La muestra se compuso
de 42 pacientes, entre 0 y 18 afios, previamente sanos,
con diagnéstico clinico y tricoscépico de tifia del cuero
cabelludo posterior a su visita a la peluqueria. Se
compararon y analizaron dos periodos: (1)-de junio de
2019 a marzo de 2020. (2)-de junio de 2022 a marzo
de 2023, con la finalidad de objetivar un incremento en
la incidencia de micosis superficiales y determinar los
agentes etiologicos mas prevalentes. No se considero
el periodo durante el cual se implementaron medidas
de restriccion correspondientes a la pandemia por
COVID-19. Los datos registrados se volcaron en una ficha
en formato Excel disefiada para tal fin que incluyé: edad,
género, sintomatologia, localizacion de la lesién inicial,
tricoscopia, resultados de examenes microbiologicos
y esquema terapéutico instaurado. La tricoscopia fue
evaluada por dermatdlogos con experiencia en el uso
de esta herramienta. En todos los casos se utiliz6 un
dermatoscopio marca DermLite DL4 (3 Gen Inc, San
Juan Capistrano, California, USA). Para el diagndstico
etiolégico, se realizaron estudios micologicos directo
y cultivo. Previo a la toma de muestra, se limpié la

zona afectada con etanol 70% para eliminar la flora
bacteriana, exudacién o restos de excipientes de
tratamientos previos. Se seleccion6 el area con pelos y
escamas para el estudio y se realiz6 un raspado con hoja
bisturi nimero 11 o tipo Collins, o sindesmétomo estéril.
Para el examen directo, la muestra obtenida se colocé
en un portaobjeto y se agregd una gota de hidroxido de
potasio (KOH) al 10-20% y se cubrid con un cubreobijeto.
Se observé en un microscopio Optico con aumento de
400x. Se repitid el procedimiento colocando una gota
de calcofluor y se observé la misma al microscopio de
fluorescencia con el mismo aumento. El examen directo
fue positivo frente a la observacion de: pelo endotrix
(con esporas o artroconidias agrupadas densamente
en el interior del pelo) y/o pelo ectothrix (con esporas
pequenas que envuelven el pelo en forma de vaina). Para
el cultivo, se tomaron varios pelos y se sembraron en agar
Sabouraud-dextrosa sin cicloheximida y agar Lactrimel.
Las muestras se incubaron a 28°C durante 21 dias. La
identificacion de los aislamientos se realizé en base a
la macro y micromorfologia, y en casos necesarios se
empled la técnica espectrométrica de MALDI TOF. Una



vez instaurado el tratamiento antifungico, se realizaron
controles clinicos cada 15 dias; y se consideré curado
a todo paciente que después del tratamiento se
encontraba sin lesiones clinicas ni tricoscopicas visibles
y con cultivos micolégicos negativos.

Se realiz6 una revisibn y comparaciéon de historias
clinicas de 42 pacientes con diagnostico de tifia del
cuero cabelludo correspondientes al Hospital general
de agudos José Maria Penna de la ciudad auténoma
de Buenos Aires. Durante el periodo entre junio 2019 y
marzo 2020, se diagnosticaron 6 pacientes (14.28% del
total de la muestra), de los cuales el 66.6% eran de sexo
masculino y el 33.3% del sexo femenino (edad promedio
6 afos). En el periodo comprendido entre junio 2022 y
marzo 2023, se identificaron 36 pacientes (85.71% del
total de la muestra), de los cuales el 75% eran de sexo
masculino y el 25% de sexo femenino (edad promedio
9.3 afnos)._Comparativamente, se constaté un aumento
seis veces mayor en la incidencia de casos de tifias
del cuero cabelludo durante el periodo 2022/2023 con
respecto a 2019/2020. En ambos periodos, la poblacion
principalmente afectada fue la masculina, representando
el 73.8% del total de casos. Durante el primer periodo,
se identificd al M. canis como el agente principal (67%
de las muestras). El resto se distribuyé entre T. tonsurans
(16.67%) y T. verrucosum (16.67%) (Tabla 1). En el
segundo periodo, el T. tonsurans fue el agente causal
predominante (47.2% de las muestras) seguido de cerca
por el M. canis (44.4%). Otros agentes aislados fueron
T. mentagrophytes (2.78%) y T. rubrum (2.78%). Los
cultivos fueron negativos en el 2.78% de las muestras
(Tabla 2). Respecto a la clinica, 20 pacientes padecieron
un patrén clasico de tifia microspoérica, de los cuales
3 presentaron tifia inflamatoria o querion de Celso con
adenopatias occipitales y/o cervicales. Por otra parte, 33
pacientes presentaron dermatoficia del cuero cabelludo
por T. tonsurans, de los cuales 2 se manifestaron con
querion de Celso.

En cuanto a la localizaciéon, los 20 casos por M. canis
comprometieron la regién temporo-parietal. Por
otra parte, de los 33 casos de T. tonsurans, 30 casos
afectaron la regién nucal-occipital mientras que solo 3
casos comprometieron la region temporo-parietal.

La dermatofitosis del cuero cabelludo es una enfermedad
que representa un importante problema de salud publica
a nivel mundial, especialmente en la poblacién pediatrica.
Es causada principalmente por hongos dermatofitos,
que poseen la capacidad de invadir y colonizar el
foliculo piloso.! La prevalencia de la especie varia segun
la localizacion geogréfica. El dermatofito antropofilico
Ttonsurans es el agente etiologico mas prevalente en
los Estados Unidos y el Reino Unido. Sin embargo, en
los ultimos afios, las migraciones poblacionales han
ocasionado un incremento de casos en América Latina,
considerandose, actualmente, un patégeno emergente.”®

Nuestros resultados respaldan la hipétesis de que
las peluquerias pueden ser un importante foco de
transmision. Observamos un incremento significativo
en la incidencia de tifias del cuero cabelludo en nifios
que frecuentan estos establecimientos, lo cual sugiere
una asociacion directa entre la visita a las peluquerias
y la adquisicion de la enfermedad. El presente estudio
retrospectivo constaté un incremento seis veces mayor
de casos de DCC en el ultimo periodo analizado. Estos
hallazgos son consistentes con investigaciones previas
que han constatado a las peluquerias como lugares de
contagio, en especial de DCC.>'%'2 E| andlisis de los
agentes etioldgicos reveld que los hongos del género
Microsporum 'y Trichophyton fueron los principales
responsables de las infecciones observadas. Nuestra
cohorte evidencidé un aumento significativo en las
infecciones por T. tonsurans durante el periodo de junio
2022 a enero 2023, con un 47% de cultivos positivos
lo que, actualmente, lo convierte en la causa mas
frecuente de dermatofitosis en nifios que concurrieron
a peluquerias. Es importante destacar que, durante
el periodo analizado, M. canis no mostré6 cambios
significativos en su prevalencia, aunque se aislé en
una proporcién considerable de pacientes debido a
un aumento del nimero de casos. Por otra parte, el
estudio concluyé que la poblacién masculina fue la
principalmente afectada. En los ultimos afios, se ha
observado una tendencia creciente entre los hombres a
acudir con mayor frecuencia, semanal o quincenal, a las
peluquerias para cortarse y rasurarse el pelo con énfasis
en realzar la nuca y regién bitemporal.® Creemos que
nuestros resultados se deben a que el sexo masculino
utiliza cortadora de cabello o cuchilla de afeitar,
presentando mayor riesgo de microlesiones de cuero
cabelludo e inoculacién de dermatofitos, mientras que

la poblacion femenina suele cortar su cabello utilizando
tijeras. El mayor riesgo podria estar relacionado con
la transmisiéon de dermatofitos de un cliente a otro a
través de herramientas insuficientemente desinfectadas
utilizadas en peluquerias como rasuradoras, afeitadoras
y cortadoras de cabello, y la rapida proliferacion del
dermatofito cuando se inocula en microlesiones en
el cuero cabelludo.b"'® La pandemia por COVID-19
ha llevado a muchos propietarios de peluquerias a
considerar la compra de equipos mas adecuados para
la esterilizacion de elementos de trabajo, entre ellos
los esterilizadores ultravioletas. Sin embargo, dichos
dispositivos no ofrecen una garantia del 100% en el
proceso de esterilizacion. Actualmente, se recomienda
la utilizacién, siempre que sea posible, de materiales
desechables y de Unico uso, y en caso de no contar
con ello, el autoclave se considera como el método mas
seguro y efectivo para la esterilizacion.® Clinicamente,
la tifia capitis puede presentarse bajo la forma de
tifa inflamatoria o no inflamatoria. La distincién entre
ambas se basa en la respuesta inmunolégica del
huésped al agente infeccioso, siendo mas importante
en las formas inflamatorias. Dentro del grupo de tifias
no inflamatorias o secas se encuentra la tifia capitis
tricofitica y microspérica. La primera se manifiesta con
multiples placas escamosas, pequefas, redondeadas
y la presencia de pelos enfermos cortados a distintos
niveles mezclados con pelos de aspecto normal;
mientras que la segunda se caracteriza por 1 o 2
placas pseudoalopécicas, redondeadas con pelos
rotos y cortos al mismo nivel. En cuanto a las formas
inflamatorias, el queridon de Celso se distingue por una
reaccién inflamatoria intensa caracterizada por una placa
alopécica dolorosa, blanda, con pustulas y costras en su
interior. Puede acompafarse de adenomegalias, fiebre
y es caracteristico el “signo de la espumadera”. >4 En
nuestro estudio, se analizé la asociacién de patégenos
fungicos con el querion de Celso. Histéricamente, se
atribuia las formas de tifia inflamatorias a infecciones
zoofilicas por dermatofitos como M. canis. Sin embargo,
en las ultimas décadas, se ha descrito que T. tonsurans
también puede causar querién de Celso.'*'> De acuerdo
con nuestros resultados, 20/42 pacientes padecieron
tifa por M. canis, de los cuales 3/20 se manifestaron
bajo la forma de querién de Celso; mientras que 33/42
pacientes presentaron dermatoficia por T. tonsurans,
evidenciandose 2/33 casos como querion de Celso.
Asimismo, se analizé la localizacion de las lesiones y

Tabla 1. Prevalencia de agentes etiolégicos en el periodo
comprendido entre Junio 2019 a Marzo 2020.

Junio 2019 - Enero 2020
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el agente etiologico prevalente. Los 20 casos donde
se aislo M. canis se manifestaron clinicamente con la
clasica tifia microspérica comprometiendo la regién
temporo-parietal. Por otro lado, de los 33 casos por T.
tonsurans, 3 (9,1%) se presentaron con el clasico patrén
de tifia tricospdérica comprometiendo la region temporo-
parietal mientras que los 30 casos restantes (90,9%)
se manifestaron clinicamente con el patrén de DCC
caracterizado por la presencia de lesiones anulares con
centro descamativo claro y borde de avance con escama
externa (eczema marginado de Hebra) que comprometia
la regién nucal-occipital (Fig. 1). Por consiguiente,
se concluye que este estudio objetivd un incremento
de casos de DCC por T. tonsurans secundario a la
concurrencia a peluquerias independiente del incremento
del niumero de casos de M. canis. En este trabajo no se
constaté un aumento en la incidencia de tifa tricofitica,
sino un incremento de casos de DCC por T. tonsurans
en region nucal-occipital, localizacién preferentemente
del realce del rasurado (véase anexo | donde se
explican en mayor detalle las claves para su sospecha
diagnostica). Los hallazgos tricoscopicos frecuentes en
las tifias capitis son: puntos negros, pelos distroficos
(en coma, en sacacorchos, en “zigzag”, en clave Morse),
eritema y descamacion perifolicular. Las infecciones de
tipo endotrix, principalmente causadas por el género
Trichophyton, producen pelos rotos intercalados con
pelos sanos, siendo mas caracteristico evidenciar pelos
en comay en sacacorchos. Por otro lado, las infecciones



Tabla 2. Prevalencia de agentes etiologicos en el periodo comprendido entre Junio 2022 a Marzo 2023.
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de tipo ectotrix, especialmente producidas por el género
Microsporum, generan pelos rotos y cortos a un mismo
nivel siendo mas frecuente observar pelos en zigzag,
cddigo de barras y vainas blancas perifoliculares.817:18

Cabe destacar que estos hallazgos tricoscépicos son
diferentesalosevidenciadosenlas DCC delas peluquerias
donde se observan glébulos blancos (coincidente con
pustula) y collarete descamativo (correspondiente a
pustula desecada) a nivel del borde anular o activo de
lesién; con un fondo rosado blanquecino central (Fig. 2).
En relacién con la terapéutica, se recomienda el uso de
tratamiento sistémico. La griseofulvina es la droga de
eleccion para las infecciones por Microsporum ya que ha
demostrado ser la mas eficaz. En cambio, la terbinafina
o el itraconazol se consideran los tratamientos mas
efectivos para la infeccién por Trichophyton. Por
ultimo, aquellos casos de querion de Celso, se afade
meprednisona 0,5 - 1 mg/kg/dia. 2491921 A su vez, estudios
han constatado que los pacientes que se lavan el cabello
al menos una vez por semana con jabones o champus
que contienen antifungicos activos como ketoconazol
o sulfuro de selenio pueden prevenir la tifa capitis.??
Por lo tanto, proponemos agregar a la terapia sistémica
un champu adecuado posterior a la concurrencia a un
establecimiento de corte de pelo y barba o ante el uso
casero de rasuradora de pelo entre multiples usuarios. Por
Ultimo, en el anexo 2 se exponen las recomendaciones
para disminuir la incidencia de tifias del cuero cabelludo
en el ambito de los establecimientos de corte de pelo

y barba. El presente estudio tiene ciertas limitaciones a
tener en cuenta a la hora de interpretar los resultados. En
primer lugar, se trata de un estudio retrospectivo con una
muestra de 42 pacientes provenientes de un hospital de
la comuna 4 de la Ciudad Auténoma de Buenos Aires.

Por lo tanto, pueden existir sesgos en la informacion y los
resultados obtenidos pueden no ser extrapolables a otras
poblaciones o regiones geograficas. En segundo lugar,
otra limitacién radica en la falta de analisis microbiolégico
de las herramientas utilizadas en las peluquerias. La
informacidon sobre la exposicion a las peluquerias
se basd exclusivamente en la proporcionada por los
padres de los pacientes. Los resultados de este estudio
proporcionan evidencia sobre la asociacion de tifias del
cuero cabelludo, en especial DCC, y la concurrencia
a peluquerias. La propagacién de estas micosis
superficiales estaria relacionada con la transmisién a
través de herramientas y materiales compartidos, que
no son adecuadamente desinfectados. La persistencia
de la infectividad de las herramientas contaminadas
puede durar meses € incluso afios, debido a la alta
resistencia de las esporas fungicas en el ambiente. Esto
Ultimo plantea un desafio en términos de prevencion
y control de las dermatofitosis en peluquerias. Es
fundamental implementar medidas rigurosas de higiene
y desinfeccion en estos establecimientos, asi como
establecer campafias de educaciéon y concientizacién
sobre el cumplimiento de las normas de desinfeccion del
material no descartable.

Anexo 1. Claves para el diagnéstico de dermatoficia del cuero cabelludo

1. Antecedente de desarrollo del cuadro clinico posterior a la concurrencia a un establecimiento de rasurado del pelo

de cuero cabelludo y barba.

2. Uso de rasuradoras domiciliarias entre multiples usuarios sin higiene adecuada.

3. Cuadro clinico similar a la dermatoficia de piel lampifia: lesiéon anular con centro descamativo claro y borde de
avance con escama externa, simil eccema marginado de Hebra.

4. Localizacion de lesiones en areas de transicion entre piel lampifia y pelo de cuero cabelludo y barba.

5. Hallazgos tricoscopicos indicadores de dermatoficia: glébulos blancos (coincidente con pustula) y collarete
descamativo (correspondiente a pustula desecada) a nivel del borde anular o activo de la lesién, acompafiado de un

fondo rosado blanquecino central.

6. Sintomatologia en comparieros o familiares allegados del mismo grupo etario y epidemioldgico de manera simultanea.
7. Micolégico positivo (no excluyente) para Tricophyton tonsurans.

Anexo 2. Recomendaciones para disminuir casos de tifias del cuero cabelludo en peluquerias

1. Utilizacion de materiales descartables y de Unico uso (cuchillas y materiales de rasurado).

2. Disponer de un recipiente de eliminacién de material de corte descartable (cuchillas y hojas de afeitar).

3. Para materiales no descartables (maquinas de rasurado, etc) se deberd llevar a cabo la esterilizacion por medio de
autoclave, mtodo comprobafo cdmo mas seguro y efectivo para la esterilizacién de herramientas.

4. Realizar esterilizacion de elementos que entren en contacto con piel o cuero cabelludo entre cada usuario. En caso
de no disponer autoclave, considerar el lavado de pies, cepillos, y otros utensillos con soluciones hidroalcohdlicas

como m‘todo sustitutivo.

5. Recomendar el lavado diario de cabello y el uso de champu antifungico adecuado posterior a la concurrencia a un
establecimiento de corte de pelo y barba o ante el uso casero de rasuradora de pelo entre multiples usuarios
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INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria, crénica,
multisistémica que se caracteriza por la presencia de
granulomas no caseificantes. Puede comprometer
cualquier érgano, y el 25 a 30% de los pacientes con
sarcoidosis sistémica, presentan afeccion cutanea.’? Su
diagndstico sigue siendo de exclusion.® Conocer esta
enfermedad es importante para poder sospecharla y
diagnosticarla.

CASOS CLiNICOS

Caso 1: Paciente de sexo femenino de 76 afnos, con
antecedente personal patolégico (APP) de hipertension
arterial (HTA) y artritis reumatoidea, medicada con
enalapriil 10 mg/dia, hidroxicloroquina 400 mg/dia,
metotrexato 20 mg/semana, acido félico 5mg/semana,
con lesiones pulmonares de cuatro meses de evolucién
en estudio por parte de Servicio de Neumonologia,
consulté por una placa eritemato-violacea de bordes
indurados, con centro mas claro, localizada en zona
malar derecha, y otra placa eritemato descamativa
localizada en region frontoparietal izquierda. (Figs. 1 Ay
1 B) Ambas asintomaticas, de un afio de evolucion, con
rapido crecimiento en los Ultimos dos meses.

Caso 2: Paciente de sexo femenino de 70 afos, con
antecedente personal patolégico de HTA e hipotiroidismo,
medicada con enalapril 5mg/dia y levotiroxina 125mcg/
dia, consulté por placas y nédulos en ambos antebrazos,
de consistencia dura, moéviles, asintomaticos, de tres
meses de evolucion. (Fig. 2)

Caso 3: Paciente de sexo femenino de 48 afos, con

antecedente personal patolégico de hipotiroidismo,
obesidad, diabetes mellitus tipo Il y carcinoma de tiroides
controlado, medicada con levotiroxina 100 mcg/dia y
metformina 850 mg/ dia, consulté por nédulos eritemato-
parduzcos, de consistencia dura, localizados en rostro y
torax, asintomaticos, de dos afios de evolucion. (Fig. 3)

Con sospechade sarcoidosis cutaneay lupus eritematoso
cutaneo crénico en la primer paciente, de sarcoidosis,
metdastasis cutdneas, granuloma anular subcutaneo,
nodulos reumatoideos en la segunda paciente y de
sarcoidosis, enfermedad de Hansen e infiltracion
linfocitica de Jessner en la tercer paciente, se realizaron
biopsias de piel cuyos estudios histopatoldgicos con
tincion con hematoxilina eosina (H-E) confirmaron el
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Figura 1a. Placa eritemato-violacea de bordes indurados, con
centro de lesion mas claro, localizada en zona malar derecha.

Figura 1b. Placa eritemato-descamativa localizada en region
frontoparietal izquierda.
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Figura 2. Nodulos en antebrazo, de consistencia dura, moviles,
asintomaticas.

Figura 3. Nodulos eritemato-violaceos, de consistencia dura,
asintomaticos, localizados en mejillas y cuello.

diagnéstico de sarcoidosis (Fig. 4), siendo las tinciones
para microorganismos, Ziehl Neelsen (ZN) y Periodic
Acid-Schiff (PAS), negativas.

Se procedio al estudio sistémico, interdisciplinario, de
las tres pacientes. (Tabla 1)

En el primer caso, a pesar de no presentar sintomatologia
respiratoria, la tomografia axial computada de alta
resolucién (TAC-AR) de térax mostré opacidades
parenquimatosas en ambos campos pulmonares.
La biopsia de dichas lesiones informé granulomas
sarcoidales.

Al reinterrogatorio dirigido de la segunda paciente, refirié
tos seca intermitente de 10 meses de evolucion. La TAC-AR
de térax mostrd un intersticio pulmonar de aspecto reticular
y micronodulillar en ambos Iébulos superiores y multiples
adenomegalias mediastinales. Las biopsias de pulmén y
ganglio hiliar mostraron dicha arquitectura reemplazada por
multiples granulomas sarcoidales. (Fig. 5)

En la tercera paciente la TAC-AR de térax evidencio
nédulos subpleurales en I6bulo superior derecho y en
ambos lébulos inferiores, sin sintomatologia respiratoria
asociada. La espirometria encontré un patrén restrictivo
leve, secundario posiblemente a obesidad, por lo que
continud con controles clinicos e imagenoldgicos.

Se llegd asi en los tres casos al diagndstico de
sarcoidosis sistémica con compromiso pulmonar y
cutaneo, en la segunda paciente variedad subcutanea
“Darier-Roussy”.

En la primera paciente se indicé clobetasol 0.05%
crema en dosis decrecientes por dos meses y se
continué con tacrolimus 0.03% ungilento, con
resolucion de las lesiones cutaneas a los tres meses y
controles respiratorios con autoinvolucién de lesiones
pulmonares alos 2 afos. La segunda paciente presento
una evolucién favorable, con involucién espontanea
de las lesiones cutaneas durante el periodo en la que
fue estudiada, por lo que se optd por una conducta
expectante con controles periddicos trimestrales.
La tercera paciente presenté lesiones compatibles
con eritema nodoso en miembros inferiores. Se
indic6 tratamiento tépico con clobetasol 0.05%
y, debido a la contraindicacién relativa del uso de
corticoides sistémicos por su patologia de base y a la

imposiblidad de dispensar dicha medicacion por parte
del nosocomio, se asoci6 tratamiento con talidomida
100mg/dia, disminuyendo la dosis a 50 mg/dia a los
cinco meses. En los controles clinicos y tomograficos
se evidencié involucién de lesiones a los siete meses
de tratamiento.

COMENTARIOS

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica,
inflamatoria, granulomatosa no caseificante, de causa
desconocida, que se presenta con mayor frecuencia en
mujeres.*® En Argentina, la prevalencia es de 16.9 por
cada 100000 habitantes; este nimero asciende en otras
regiones como por ejemplo Estados Unidos con una
prevalencia de 45 a 65 casos cada 100000 habitantes.5®
La edad de presentacién es bimodal, con un primer
pico entre la tercera y cuarta década de vida y un
segundo pico entre los 65 a 69 afnos, afectando a todas
las razas.'®**® Si bien su etiologia es desconocida, su
patogenia se considera multifactorial, con unainteraccion
entre factores genéticos y el sistema inmunitario, el
cual involucra una respuesta predominantemente Thi,
con colaboracion de respuestas Th17 y del sistema
inmune innato. La consecuente liberaciéon de interferon-
gamma Yy factor de necrosis tumoral alfa, desencadena
una respuesta celular, con activacion de macréfagos
tisulares y linfocitos T, lo que conduce a la formacién
de granulomas.*7 Estan descritos potenciales factores
desencadenantes. (Tabla 3) Las manifestaciones
sistémicas exhiben un espectro que van desde el
estado asintomatico hasta una enfermedad progresiva y
recidivante, con compromiso multiorganico®.

Aproximadamente el 90% de los pacientes presentan
lesiones pulmonares, como asi también adenopatias
hiliares bilaterales y/o paratraqueales.?® Si bien la piel es
el segundo érgano afectado en frecuencia, puede ser la
manifestacién inicial, con presentaciones clinicas muy
variadas, motivo por el cual se conoce a la sarcoidosis
como “la gran simuladora”.’?49 Las lesiones cutaneas
pueden clasificarse en especificas e inespecificas,
basadas en la presencia o ausencia de granulomas
sarcoidales caracteristicos en el examen histoldgico.'°
(Tabla 2) Dentro de las lesiones especificas, la
presentacion mas comun son maculas y papulas, de color
piel o eritemato-violaceas, Unicas o multiples, que en la
dermatoscopia presentan un color “jalea de manzana”,
las cuales en general tienen un buen prondstico y se
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Figura 4. (H/E-40x) En piel: Granulomas epitelioides rodeados
por escasos linfocitos, sin necrosis.

Figura 5. (ZN-40x) En pulmén: Granulomas sarcoideos.
Ausencia de bacilos acido-alcohol resistentes.

resuelven de manera espontanea sin dejar cicatriz.”*%1°
La presentacion en placa, como en nuestro primer y
tercer caso, predice una evolucién crénica, cursando
a veces con despigmentacion y cicatrices y con mas
probabilidades de recurrencias.'* Sin embargo, nuestros
casos presentaron buena evolucién a corto plazo.'*1°

El lupus pernio, es la forma de sarcoidosis cutanea
mas caracteristica, crénica y recurrente, con afectacion
de zona facial y compromiso de senos paranasales,
orofaringe, fibrosis pulmonar y uveitis'*®. La forma
angiolupoide representa una variedad de lupus pernio



que se localiza en la nariz y presenta telangiectasias
prominentes.® La sarcoidosis subcutédnea, también
conocida como Sindrome de Darier Roussy, se manifiesta
con nddulos moviles, de consistencia firme, no dolorosos,
localizados frecuentemente en miembros superiores,
como en el caso 2. Generalmente presenta compromiso
sistémico con linfadenopatia hiliar y raramente fibrosis
pulmonar.'#10112 | 5 sarcoidosis cicatrizal, aparece
en sitios de traumatismo, con pronéstico variable, a
veces con asociacion a enfermedad sistémica de buen
pronéstico."*'® Las manifestaciones inespecificas, se
deben a procesos reactivos. (Tabla 2) Un ejemplo, es
el eritema nodoso (EN) que presenté nuestra tercera
paciente y que puede formar parte del Sindrome
de Lofgren (EN, fiebre, poliartralgias y adenopatias
hiliares).*5'° El diagnéstico de sarcoidosis se basa en tres
criterios principales: presentacion clinica compatible,
inflamacion granulomatosa no necrotizante en una o mas
muestras de tejido y exclusién de causas alternativas
de enfermedad granulomatosa.®®® La piel es un 6érgano
accesible para la toma de biopsia. La caracteristica
histopatoldgica distintiva es la presencia de granulomas
epiteloides dérmicos desnudos, sin linfocitos o
células plasmaticas periféricas y con células gigantes
multinucleadas tipo Langhans sin caseificacién.*¢

Es importante realizar tinciones especiales para
descartar la presencia de microorganismos, hongos
0 micobacterias.* Para estandarizar el estudio de
pacientes con sarcoidosis, los consensos recomiendan
estudios en busca de compromiso sistémico, entre
ellos hemograma, hepatograma, fosfatasa alcalina,
funcién renal, proteinograma por elecroforesis, perfil
fosfo-calcico con vitamina D, andlisis de orina y perfil
tiroideo.#8%13  Ademds, PPD para realizar pesquisa
de Mycobacterium tuberculosis®. También, es posible
detectar titulos elevados de anticuerpos antinucleares
en 30% de los pacientes. Las concentraciones séricas
de ECA estan elevadas en 60% de los pacientes, sin
embargo, un 40% pueden resultar falsos negativos,
y un 10% falsos positivos, lo que la convierte en una
prueba de mas utilidad para seguir la progresion de
la enfermedad que para establecer el diagndstico.
Sin embargo, una concentracion de ECA mas de 2-3
veces el limite superior de los valores normales es mas
indicativo de sarcoidosis, ya que la misma marca la carga
granulomatosa corporal total y con mayor frecuencia
sefialan un impacto pulmonar de la enfermedad.3¢7°3

Se debe solicitar radiografia de torax, TAC-AR de
térax y pruebas de funcién pulmonar. 34'® Ademas,
se puede realizar BAL para estudio histopatolégico y
microbiolégico.>* La fibrobroncoscopia con biopsia de
un ganglio linfatico transbronquial a menudo se realiza
en pacientes con ausencia de compromiso cutaneo. La
espirometria y la determinacién de gases en sangre son
elementos e indicaciones que tener en cuenta.®

Un electrocardiograma y ecocardiograma Doppler,
permiten el estudio cardiovascular.”® La resonancia
magnética nuclear y el estudio por emisién de positrones
que pone de manifiesto el realce de la inflamacién
granulomatosa, permiten realizar un control de la
respuesta terapéutica.>®’ El diagnostico diferencial de
la sarcoidosis cutanea comprende un gran ndmero de
enfermedades dependiendo de su presentacion clinica.

A nivel histopatoldgico se incluyen otras enfermedades
granulomatosas, como granuloma anular, necrobiosis
lipoidica, reaccién a cuerpo extrafio por tatuajes o por
silicona, enfermedad de Crohn cutanea, xantogranuloma
necrobiotico, infecciones por micobacterias, lepra y
micosis profundas.*® Con respecto al prondstico, en
mas del 60% de los pacientes se produce la resolucion
de los granulomas entre los 2 a 5 afios y en el resto de los
casos se establece una enfermedad croénica. Alrededor

del 5% de los pacientes con sarcoidosis mueren, siendo
la principal causa el compromiso pulmonar o cardiaco.'
En cuanto al tratamiento de la sarcoidosis cutanea,
se puede optar por corticoides topicos (clobetasol,
betametasona) o intralesionales (triamcinolona) o
tacrolimus.#®"® Otras opciones son 5-fluoruracilo,
retinoides, fototerapia, terapia laser."'s La afectacién de
érganos internos asintomatica por lo general no requiere
tratamiento, ya que suele ser autolimitada. EI mismo
debe indicarse siempre que exista afectacién funcional
0 compromiso cutaneo extenso.>”8

Como primera linea, estd indicado el uso de
corticoides via oral, ya que mejoran rapidamente el
curso de la enfermedad (meprednisona 0.5mg/kg/dia
o equivalente) manteniéndose por semanas o0 meses
segun respuesta clinica, con descenso gradual hasta
su suspensién.” Como segunda linea esta descripto el
uso de antipaludicos (hidroxicloroquina, cloroquina),
metotrexato, azatioprina, talidomida o leflunomida. En
casos cronicos, refractarios y con gran repercusion
sistémica, con riesgos de secuelas, se recomienda
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el uso de biologicos anti TNF (Infliximab), a pesar de
que los mismos también sean considerados como
desencadenantes de la enfermedad.

Esta descripto, ademas, el uso de inhibidores de la
fosfodiesterasa (apremilast); y otras opciones como
pentoxifilina, clorambucilo, tetraciclinas (minociclina,
doxiciclina), con buenos resultados. 3479101415

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica,
rara, muchas veces subdiagnosticada, que en general
presenta una evolucién favorable. Sin embargo, un
10% de los casos presentan un curso progresivo y
recalcitrante a pesar del tratamiento, por lo que se
deben realizar controles clinicos peridédicos trimestrales
durante el primer afio y luego anualmente por tres a
cinco afos.®

Las manifestaciones cutdneas nos permiten
sospechar la enfermedad en forma temprana y poder
diagnosticarla, pudiendo brindar un estudio sistémico y
un tratamiento oportuno.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Mondor se caracteriza por una
tromboflebitis superficial localizada usualmente en pared
toraco-abdominal, afectando principalmente las venas
toraco-epigastrica, toracica-lateral y epigastrica superior.
Fue descrita por primera vez por Fagge en 1869, y luego
detallada con mas precisién por Henri Mondor en 1939,
del cual adjudica el nombre."”® Es una entidad poco
reportada, benigna y autolimitada, aunque se cree que
estd subdiagnosticada debido a la resolucién espontanea
del cuadro."”® Describimos 2 casos observados en
nuestro servicio y realizamos una actualizacion del tema.

CASOS CLiNICOS

Caso 2: Paciente de sexo femenino de 45 afos, sin
antecedentes patologicos de relevancia, consulta por
lesién dolorosa en abdomen de 2 semanas de evolucion.
Refiere haber realizado esfuerzo muscular intenso previo al
cuadro. Examen fisico: trayecto lineal indurado, doloroso a
la palpacién, sin signos de flogosis, que se extiende desde
flanco derecho a regién subcostal homolateral (Fig. 1), y
que se acentla con el levantamiento del brazo derecho
(Fig. 2). Se realiza laboratorio que incluye hemograma,
coagulograma, factor reumatoideo, panel inmunologico
(que incluyé anticuerpos antiDNA y anti-topoisomerasa |
entre otros), anticuerpos antifosfolipidos y proteina Cy S
cuyos resultados fueron normales y eco doppler venoso
que informa imagen ecogénica, con ausencia de sefial
doppler color en vena colateral de pared abdominal.
Con diagnéstico de enfermedad de Mondor se indico
tratamiento sintomatico con reposo y diclofenac oral, con
resolucién completa del cuadro a los 3 meses.

Caso 2: Paciente de sexo masculino de 43 afos, sin
antecedentes de relevancia, consulta por dolor abdominal
en hipocondrio derecho de 2 semanas de evolucion.
Examen fisico: se palpa cordén indurado, doloroso a la
palpacion, sin signos de flogosis, que se extiende desde
hipocondrio derecho a region subcostal homolateral
(Fig. 3). Se solicita laboratorio que incluye hemograma,
coagulograma, factor reumatoideo, panel inmunolégico
(que incluyé anticuerpos antiDNA vy anti-topoisomerasa |
entre otros), anticuerpos antifosfolipidos y proteina C y S,
sin detectar hallazgos patoldgicos y eco doppler venoso
que informa falta de compresibilidad y ausencia de flujo
en la vena colateral de abdomen, arribando al diagnéstico
de enfermedad de Mondor. Se indicé reposo y diclofenac
via oral, con resoluciéon completa del cuadro en 2 meses.

Enfermedad de Mondor

Figura 1. Cordon indurado, doloroso, ubicado desde region
subcostal derecha hasta mesogastrio.

Figura 2. Acentuacion de cordon fibroso con la abduccion del
miembro superior.



Enfermedad de Mondor

Figura 3. Corddn palpable, levemente doloroso en hemiabdomen
superior.

COMENTARIOS

La enfermedad de Mondor se caracteriza por ser una
tromboflebitis superficial, que afecta principalmente las
venas de la pared anterolateral del abdomen (en especial
la toraco-epigastrica)*’8, y menos frecuentemente en
axila, mama y pene. Es una entidad poco frecuente, con
mayor prevalencia en mujeres de 30 a 60 afios, benigna
y autolimitada, que se resuelve en aproximadamente 4 a
8 semanas.">%” La causa es multifactorial, desde formas
idiopaticas (lamas comun)aiatrogénicas (cirugia, radiacion,
terapia hormonal), traumaticas, cancer de mama, vasculitis
y estados de hipercoagulabilidad."?# Dentro de este ultimo
incluyen la deficiencia de proteina C y S o de antitrombina
lll, la mutacién del factor de coagulacién V, el sindrome

Referencias

de hiperviscosidad e infeccién asociada a COVID-19.2°
Se desconoce la fisiopatologia, pero se postulan 3
posibilidades: combinacion de una vena trombosada
mas compromiso linfatico, proceso inflamatorio linfatico
que involucre fascia superficial o estasis micro linfatica en
espacio intersticial.® Clinicamente se presenta como un
corddn subcuténeo indurado, de apariciéon brusca en la
pared toracica lateral (por mayor frecuencia vena toraco-
epigastrica), sin presencia de signos inflamatorios en la
piel5”® y que caracteristicamente aumenta de dolor con la
abduccién de la extremidad homolateral.’ El diagnéstico
requiere larealizacién de un eco doppler que informa vasos
subcutaneos distendidos, con disminucién o ausencia
de flujo sanguineo, pudiendo observarse el trombo en
casos agudos. Ademas, debe solicitarse laboratorio que
incluya hemograma, coagulograma, perfil inmunoldégico,
anticuerpos antifosfolipidos, proteina C y S, antitrombina
Ill'y mutacién del factor V de coagulacién, entre otros. ©
Debido a la asociacion descrita entre la enfermedad de
Mondor y el cancer de mama, debe descartarse siempre
esta Ultima con la realizacion de estudios.”

El diagnéstico diferencialincluye: tromboangeitis obliterante,
enfermedad de Behcet, tromboflebitis migratoria, angeitis
por drogas, poliarteritis nodosa, dermatitis granulomatosa
intersticial asociada a artritis, ruptura de fibras musculares
y linfangitis.!® El tratamiento incluye reposo, o en pacientes
sintomaticos antiinflamatorios no esteroideos. Excepto
casos de hipercoagulabilidad, no se recomienda la
administracion de acido acetilsalicilico o heparina de bajo
peso molecular.5”# Presentamos dos casos de enfermedad
de Mondor, patologia de evolucion benigna y autolimitada,
que, si bien no corresponde estrictamente a una patologia
dermatolégica, nos es derivada de otros sectores
hospitalarios dada su forma de presentacion subcutanea,
razén por la cual es importante conocerla, para asi poder
brindar un diagnéstico oportuno y evitar la realizacion de
estudios innecesarios.
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INTRODUCCION

El hemangioendotelioma epitelioide (HEE) es un tumor
vascular poco frecuente de agresividad intermedia.
Afecta a ambos sexos por igual. Se presenta con mayor
frecuencia en la edad media de la vida, no se han
encontrado factores predisponentes.’? Clinicamente
son tumores relativamente pequefios, circunscriptos,
indoloros que pueden tener diferentes localizaciones,
siendo los de mayor frecuencia pulmones, higado,
huesos.® Ante la sospecha clinica, el diagndstico se
realiza con la histopatologia y la inmunohistoquimica. En
la primera, se observan células endoteliales neoplasicas
con aspecto epitelioide, también suele observarse
marcada tendencia a la formacion de canales vasculares.

La segunda, exhibe inmunoreactividad a marcadores
endoteliales, como CD31, CD34, FLI-1 y factor de Von
Willebrand, asi como reactividad variable a la lectina
Ulex europaeus y al antigeno epitelial de membrana.’
El tratamiento es quirdrgico con reseccién de margenes
amplios. Se debe realizar seguimiento a largo plazo
para detectar recurrencias locales, adenopatias
loco-regionales por presentar curso agresivo. En tal
caso, sera necesario el tratamiento radioterapico
y quimiotergpico.* Se presenta un paciente con
diagndstico de HEE en cuero cabelludo, y se destaca
que no se encontraron publicaciones acerca de esta
localizacion en la literatura consultada.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 40 anos, sin antecedentes
personales de importancia. Consulta por dermatosis de 5
meses de evolucién, localizada en cuero cabelludo a nivel
de vertex. Caracterizada por lesién tumoral exofitica de
aproximadamente 1x1 cm de diametro, eritematosa con
bordes irregulares y centro ulcerado; sobre su superficie
asientan pequefas costras hematicas. La tumoracién es
asintomatica y friable. (Fig. 1)

Se deriva a servicio de cirugia plastica para extirpacion
total de la lesiéon y estudio histopatolégico. El estudio
histopatoldgico informa: Seccion cutanea revestida
por epidermis parcialmente ulcerada. En dermis lesiéon
tumoral de bordes irregulares compuesta por estructuras
vasculares de diferentes calibres, revestidas con células
endoteliales con atipia citolégica de leve a moderada.
Las células endoteliales son de aspecto epiteliode
poligonales, de nucleos vesiculares, nucléolos no

Hemangioendotelioma
epiteloide en cuero cabelludo

Figura 1. Lesion tumoral exofitica, eritematosa, friable.
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Figura 2. (H/E-10x) Neoformacion vascular de bordes
irregulares.

Figura 3. (H/E-40x) Células endoteliales de aspecto epitelioide.

aparentes y amplio citoplasma eosinofilico con presencia
de vacuolas intracitoplasmicas. La lesiéon asienta en un
estroma mixo-hialino en pequefios nidos y conformando
vasos neoformados con eritrocitos en su interior, no se
observa necrosis, ni mitosis atipicas. (Figs 2 y 3)

La inmunomarcacion fue positiva, con tincién fuerte
y difusa para CD 34; CD 31; Fli 1; WT1; Factor de von
willebrand y CD 10. Y negativa para S 100; AE1/AES.

(Fig. 4)
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Figura 3. (IHQ 40x) Tincion (+) fuerte y difusa para CD 34.

Concurre a control a los 5 meses postquirdrgico,
observandose en vertex de cuero cabelludo lesién
cicatrizal, de color piel normal. A la palpacion se evidencia
lesién tumoral indurada de aproximadamente 7mm de
diametro, dolorosa. Por sus caracteristica histopatolégica
y por ser una neoplasia con comportamiento agresivo,
se interconsulta al servicio de oncologia en el que se

=
hemangioendotelioma
epitelioide (HEE) es
un tumor vascular
relativamente
pequeno,
0OCO frecuente
de agresividad
iNntermedia que
afecta a ambos
sexos por igual,

solicitan estudios de extension TAC de térax, cuello
y encéfalo, PET/TC para descartar invasion a otros
organos. Los estudios realizados, TAC de térax, cuello
y encéfalo normal , PET-TC fueron normales. Para su
abordaje terapéutico, dada las caracteristicas de la lesion
primaria, se realiz6 ampliacion de margenes de 2cm. La
histopatologia informa margenes libres de lesion.

COMENTARIOS

El HEE, afecta a ambos sexos por igual
independientemente de su localizacién. Clinicamente
suele presentarse como una masa Unica en partes
blandas en cualquier localizacién anatémica, pero sobre
todo en las extremidades, cuando se origina en pulmon,
higado y hueso, la neoplasia tiende a ser multifocal.

En algunos pacientes puede haber afectacién
multiorganica y esto podria deberse a que el HEE
tiene capacidad de aparicién multicéntrica o constituir
verdaderas metdstasis a distancia.* Histolégicamente
es igual en todos los casos, con independencia del
organo en el que aparezcan. Se trata de un tumor mal
delimitado que se origina de las venas de mediano o gran

Referencias

Hemangioendotelioma 27
epiteloide en cuero cabelludo

tamafo. Se caracteriza por la presencia de agregados
de células endoteliales de apariencia epitelioide,
ovales o poligonales, con citoplasma eosinéfilo y
nucleo redondeado, dentro de un estroma mixoide. Es
caracteristico que el citoplasma de estas células esté
vacuolado, lo cual ayuda a establecer el diagnostico.? Las
células endoteliales neoplasicas se disponen definiendo
canales vasculares en algunas areas mientras que en
otras forman sélidos agregados celulares.®

Aunque no hay ningun marcador histolégico prondstico,
la presencia de mitosis, atipia y necrosis se asocia
con una peor evolucién. Ademas, el prondstico varia
segun el 6rgano que esté afectado. El HEE es una
entidad poco frecuente, de evolucién y prondstico
incierto, con potencial maligno?. La deteccion temprana
y la extirpacion del tumor disminuye el riesgo de
malignizacion, mejorando la tasa de supervivencia a
largo plazo.

El interés del caso radica en presentar una patologia
infrecuente con localizacion poco habitual como es el
cuero cabelludo.
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INTRODUCCION

La esclerodermia sistémica es un trastorno
autoinmunitario del tejido conectivo, de etiologia incierta,
que afecta piel, vasos sanguineos y 6rganos internos.’

Su patogenia es desconocida. Sin embargo, se sabe
que las manifestaciones clinicas son secundarias a la
interaccion de tres componentes centrales: disfuncién
vascular, activacién inmunitaria con produccién de
autoanticuerpos y esclerosis tisular caracterizada por
deposito de colageno y otras proteinas de la matriz
extracelular (MEC)."2

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 46 afios, que consulté por
dermatosis en rostro de 48 horas de evolucién.

Antecedentes: Esclerodermia sistémica en tratamiento
por fenédmeno de Raynaud con nifedipina 30 mg/
dia. Cirugia por Ulcera corneal izquierda secundaria
a queratoconjuntivitis sicca una semana previa bajo
tratamiento tépico con ciprofloxacina + dexametasona.

Examen fisico: En cara: placas eritematoviolaceas,
infiltradas, dolorosas y calientes sobre la cual asentaban
papulo-pustulas no foliculares, que comprometian
predominantemente ambas mejillas y menton (Fig 1). A
nivel cervical derecho; placa de caracteristicas similares,
pero sin presencia de pustulas (Fig 2). Inyeccion
conjuntival. Sin adenopatias regionales.

Laboratorio completo: Leucocitosis con neutrofilia.
Resto (incluyendo VDRL) sin particularidades. Serologias
virales para HIV, hepatitis B y C: no reactivas.

Por sospecha de celulitis bacteriana facial, se decidié
internacion e inicio de tratamiento por via endovenosa
con piperaciclina- tazobactam 4.5 gr cada 6 horas y
vancomicina 1 gramo cada 12 horas durante 8 dias.
Evolucioné favorablemente, sin rescate bacteriano en
los hemocultivos,.

Evaluacion oftalmolégica: descarté endoftalmitis con
preservacion del botén de esclera.

Al alta hospitalaria se indicé terapia combinada con
cefalexina 1 gr cada 6 horas y trimetoprima 160 mg/
sulfametoxazol 800 mg cada 12 horas por via oral
completando 21 dias de tratamiento antibiético.

Celulitis bacteriana severa en esclerodermia
sistémica sin tratamiento inmunosupresor

Figura 1. Placa eritemato-violacea, infilirada, dolorosa,
con incremento de temperatura local sobre la que asientan
papulo-plstulas monomorfas, que comprometen ambas
mejillas y menton.
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de intencion.
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Celulitis bacteriana severa en esclerodermia
sistémica sin tratamiento inmunosupresor

Figura 2. Obsérvese en la vista de perfil la extension de la
celulitis hacia la cara lateral derecha del cuello.

COMENTARIOS

La esclerodermia sistémica es una enfermedad
autoinmunitaria donde se activan tres pilares a lo largo
de su desarrollo: fibrosis, vasculopatia y activacién del
sistema inmune. La evidencia sugiere que la activacién
del sistema inmune, particularmente de los linfocitos T
en respuesta a uno o mas antigenos especificos, tiene
un papel central en la fisiopatologia.® En las etapas
iniciales de la enfermedad, se ha observado infiltracion

de linfocitos T, macréfagos, mastocitos y algunos
linfocitos By, una vez instaurada la fibrosis, disminucién
del infiltrado inflamatorio. Los linfocitos T, especialmente
los linfocitos Th2, se encuentran incrementados en la
piel de los pacientes con esclerodermia sistémica. Ellos
producen gran cantidad de citoquinas profibréticas,
siendo las principales la IL-4, la IL-6 y el TGF- B."

Se ha demostrado que la IL-4 se encuentra aumentada
en piel y sangre, y, que tanto in vitro como in vivo es
una potente citoquina profibrética, responsable del
incremento en la producciéon de colageno, al estimular
directamente al fibroblasto e inducir la produccién
de TGF- B a través de la activaciéon de fibroblastos y
macrofagos.? El TGF- 3 aumenta la sintesis de colageno
y proteoglicanos e inhibe la degradacién de la MEC,
mediante la via de fosforilacién de las proteinas SMAD2
y SMAD3.? Este ciclo se encuentra inhibido por SMAD?7.
Precisamente, en la esclerodermia sistémica el SMAD7 se
encuentra disminuido, por lo que no ocurre la inhibicién
del ciclo, y provoca un aumento en la fosforilacion y, en
Ultima instancia, el incremento del proceso fibrético.*Los
niveles de IL-6 se hallan incrementados en suero y piel,
y se correlacionan con la severidad de la enfermedad.®
A su vez, dicha citoquina se considera un importante
activador de los macréfagos M2.' Por otra parte, la
reduccion de linfocitos T reguladores ha sido evidenciada
en la piel de la esclerodermia sistémica, sugiriendo que
existe un compromiso en la capacidad reguladora de la
respuesta inmunitaria.®

Los macréfagos, principalmente los M2, se encuentran
elevados en la piel y suero desde el inicio de la
enfermedad. Estas células son grandes productores de
TGF-B.! Adicionalmente, la homeostasis de los linfocitos
B se encuentra alterada, observandose un incremento
del nimero de linfocitos B totales a expensas del subtipo
naive, mientras que el subtipo memoria y los plasmocitos
se encuentran disminuidos.

A su vez, la activacion crénica de los linfocitos de
memoria es responsable de la hipergammaglobulinemia
y la produccién de los autoanticuerpos caracteristicos
de esta entidad.”® Por lo tanto, la fibrosis extensiva es
secundaria a la produccién de proteinas de la MEC y
colageno por diversos tipos de células (fibroblastos,
macréfagos, pericitos de la  microvasculatura,

células madre circulantes) activados por el sistema



inmune.® La vasculopatia constituye el tercer pilar
de la inmunopatogenia. La proliferacion fibrosa y el
engrosamiento secundario de la intima, principalmente
de capilares y arteriolas, es causada por distintas
citoquinas profibréticas, siendo las principales el TGF-
B y el PDGF. Esto conlleva a la isquemia focal, con
activacion de la cascada de coagulacion y la formacion
de trombos.™

Adiccionalmente, proponemos que la desregulacién
del sistema inmune en la esclerodermia sistémica
es suficiente para predisponer el desarrollo de una
infeccion severa en ausencia de inmunosupresion,
tal cual se ha observado en casos reportados de
micosis oportunistas afectando a pacientes con otras
enfermedades autoinmunes.'"" Ademas, planteamos
que la instauracién de la fibrosis en estadios
avanzados de la enfermedad disminuye el nimero de
células inflamatorias produciendo inmunosupresion y
favoreciendo el desarrollo de infecciones. Actualmente,
se desconoce el verdadero desencadenante inicial en
la fisiopatogenia de la esclerodermia sistémica. Lo
mas aceptado es que la activacion de los linfocitos T

Brown M, O’Reilly S. The immunopathogenesis of fibrosis in systemic
sclerosis. Clin Exp Immunol. 2019; 195(3): 310-321.

Mueller R, Krahl T, Sarvetnick N. Tissue-specific expression
of interleukin-4 induces extracellular matrix accumulation and
extravasation of B cells. Lab Invest. 1997; 76(1): 117-128.

Tamby MC, Chanseaud Y, Guillevin L, Mouthon L. New insights into
the pathogenesis of systemic sclerosis. Autoimmun Rev. 2003; 2(3):
152-157.

Asano Y, Ihn H, Yamane K, Kubo M, et al. Impaired Smad7-Smurf-
mediated negative regulation of TGF-beta signaling in scleroderma
fibroblasts. J Clin Invest. 2004; 113(2): 253-264.

Sato S, Hasegawa M, Takehara K. Serum levels of interleukin-6 and
interleukin-10 correlate with total skin thickness score in patients with
systemic sclerosis. J Dermatol Sci. 2001; 27(2): 140-146.

Klein S, Kretz CC, Ruland V, Stumpf C, et al. Reduction of regulatory T
cells in skin lesions but not in peripheral blood of patients with systemic

y B en asociacion a sus acciones profibréticas sobre
los fibroblastos, cumplen un rol clave. El hecho que la
activacion se produzca por antigenos desconocidos
avala la hipétesis de que los linfocitos T son impulsores
de la respuesta inmune y no meros receptores pasivos
de los mediadores inflamatorios.™°

Por otra parte, otros estudios postulan que la vasculopatia
es un posible desencadenante inicial de la desregulacion
inmune y la fibrosis. El dafio y la apoptosis inicial de las
células endoteliales conlleva a la liberacion de patrones
moleculares asociados a dafio (DAMPs), responsables de
la activacion y reclutamiento de las células inmunes.! Por
nuestra parte, hipotetizamos esa proliferacién fibrointimal
desarrollada durante la enfermedad desencadenaria la
menor llegada de células inmunitarias responsables de
la defensa del sistema inmune.

Finalmente, concluimos que existiria en la esclerodermia
sistémica cierto grado de desregulacion inmunolégica
que podria ser responsable por si misma del desarrollo
de una infeccién severa en ausencia de tratamiento
inmunosupresor.

scleroderma. Ann Rheum Dis. 2011; 70(8): 1475-1481.

Hasegawa M, Fujimoto M, Takehara K, Sato S. Pathogenesis of
systemic sclerosis: altered B cell function is the key linking systemic
autoimmunity and tissue fibrosis. J Dermatol Sci. 2005; 39(1): 1-7.
Sato S, Fujimoto M, Hasegawa M, Takehara K. Altered blood B
lymphocyte homeostasis in systemic sclerosis: expanded naive B cells
and diminished but activated memory B cells. Arthritis Rheum. 2004;
50(6): 1918-1927.

Worrell JC, O'Reilly S. Bi-directional communication: conversations
between fibroblasts and immune cells in systemic sclerosis. J
Autoimmun. 2020; 113:102526.

Sakkas LI. New developments in the pathogenesis of systemic
sclerosis. Autoimmunity. 2005; 38(2): 113-116.

Carbia SG, Chain M, Acuifa K, Dei-Cas |, et al. Disseminated
cryptococcosis with cutaneous lesions complicating steroid therapy
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INTRODUCCION

El linfedema primario es un sindrome caracterizado por:
acumulacion de liquido hiperproteico en la dermis y el
tejido subcutaneo, pero no en los tejidos profundos de la
pared muscular. La etiologia incluye anomalias congénitas
en el desarrollo del sistema linfatico o secundario a: La
obstruccion, destruccién o mal funcionamiento de la
red linfatica.’ Se han reconocido tres tipos de linfedema
primario: 1) Congénito, que esta presente al nacer o se
reconoce dentro de los 2 afios posteriores al nacimiento.
2) Precoz ocurre en la pubertad o al comienzo de la
tercera década de la vida. 3) Tardio, que comienza
después de los 35 afios.?

El linfedema precoz es la forma mas comun de linfedema
primario. El término “Enfermedad de Meige” o linfedema
de Meige (LM) debe reservarse para la forma familiar
especifica de linfedema, con su patrén de herencia
recesivo, que aparece en la pubertad. Es mucho mas
comun en mujeres, con una relacion mujer: hombre 10:
1. El edema suele ser unilateral y se limita al pie y la
pantorrilla en la mayoria de los pacientes. La aparicion
inicial comun en la pubertad y la preponderancia de
mujeres afectadas ha llevado a la hipétesis de que los
estrégenos pueden desempefiar un papel patogénico en
el desarrollo de linfedema.?

El diagnoéstico se realiza habitualmente con el
interrogatorio y el examen fisico.® Histolégicamente
se observa epidermis ligeramente engrosada, y en
ocasiones degeneracion vacuolar del cuerpo mucoso
de la capa basal. La dermis presenta edema y espacios
desprovistos de pared endotelial. Puede encontrarse
fibrosis y hialinosis con discretos infiltrados inflamatorios
linfocitarios perivasculares. Vasos con pared engrosada
por fibrosis.® Se presenta una mujer con diagnéstico de
linfedema de Meige de aparicién tardia.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 44 anos, con antecedentes
personales de retraso madurativo, anemia ferropénica,
dislipidemia. Consulta a nuestro servicio, por dermatosis
de 2 afios de evolucion. Al examen dermatoldgico se
observa aumento del didmetro miembro inferior izquierdo
desde raiz de muslo hasta el pie.

En la cara anterior de pierna presenta placa
hiperpigmentada de 20x 10 cm sobre la que asientan
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Figura 1. Incremento del didmetro del miembro inferior
izquierdo.
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Linfedema de Meige

Figura 3. (H/E-10x) Vista panoramica.

tumoraciones induradas de distintos tamanos, las
mayores confluyen a nivel central formando una
superficie mamelonada. No se palpa adenopatias,
compatible con linfedema. (Figs 1y 2) Para su estudio se
realiza ecografia doppler venoso de miembros inferiores
que informa ausencia de TVP y TVS. Laboratorio Hb 11,
hto 32, plag 229, VCM 32, ferremia 49, LDL 115, HDL 48,
triglicéridos 151, Colesterol Total 234.

Se solicita biopsia incisional e interconsulta con el
servicio de flebologia.

El estudio histolologico informa: Epidermis atrdfica,
en dermis papilar y reticular se evidencia marcado
edema de tejido conectivo, ectasia de vasos capilares
y linfaticos e infiltrado inflamatorio mononuclear
perivascular leve, con fibroblastos reactivos. (Figs 3y 4)
Con la clinica e histopatologia se realizé el diagnéstico
de linfedema de Meige.

COMENTARIOS

El linfedema congénito y hereditario es una afeccion
conocida desde el afio 1891, cuando Nonne describe
por primera vez las caracteristicas de la denominada
“elefantiasis congénita hereditaria. En 1892, Milroy,
desconociendo el trabajo previo de Nonne, describe el
mismo cuadro linfedematoso como una “variedad no
descrita de linfedema hereditario”.

En el aho 1898, Meige sefiala la existencia de casos
de linfedema congenito hereditario, familiar y tardio,
desarrollado meses o incluso afos después del
nacimiento.® Se considera como sindrome de Nonne
Milroy al linfedema hereditario que aparece desde el
nacimiento, mientras que se reserva la denominacién
de sindrome de Meige a un tipo analogo de linfedema
hereditario de aparicién tardia.®

El LM es una enfermedad rara y cronica que causa
aumento del tamafio de las extremidades, especialmente
en las piernas, como resultado de una alteracién en el
sistema linfatico, que requiere un tratamiento de por
vida. Lejos de ser incurable, la enfermedad ahora tiene
muchas opciones de tratamiento como la reduccion del
volumen del edema y la prevencién de la acumulacién
de liquido. Por otro lado, si se abandona el régimen de
tratamiento, se producird una acumulaciéon continua de

Linfedema de Meige

edema, exacerbada por infecciones recurrentes, con
edema masivo resultante, deterioro grave de la funcién
de las extremidades, trastornos psicosociales.?

El objetivo primario de la terapéutica es alcanzar un
balance entre la carga proteica linfatica y la capacidad
de trasportar la linfa. Ello requiere un tratamiento
fisioterapéutico a largo plazo y una de las primeras
estrategias de manejo de esta condicién es informar y
educar al paciente acerca de esta enfermedad crénica
cuya mejoria depende en gran parte de su participacion
y cuyos resultados verdaderos se veran a largo plazo.
La literatura médica informa de casos esporadicos y
pequenas serie de pacientes.

Es importamte destacar que aunque la investigacion
y los informes de casos de LM son limitados, esta
enfermedad es una afeccion subdiagnosticada y puede
ser subnotificada en muchas regiones del mundo debido
a la falta de conciencia y recursos limitados.

Figura 5. (H/E-40x) Epidermis atrofica, marcado edema de
tejido conectivo, ectasia de vasos capilares y linfaticos.
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INTRODUCCION

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor multicéntrico,
angioproliferativo, que se produce por la proliferacion de
células endoteliales. Existen cinco variantes clinicas: el
clasico, de baja agresividad y curso crénico en pacientes
ancianos, que afecta principalmente miembros inferiores;
el endémico en Africa subsahariana; el iatrogénico, en
pacientes con inmunosupresion, en tratamiento con
inmunoterapia o que reciben trasplante de o6rganos;
el epidémico, que se presenta en pacientes con VIH/
SIDA', y en el 2008 se describié el no epidémico, que
se desarrolla en hombres que tienen sexo con hombres
(HSH), sin HIV ni otra inmunodeficiencia.?

El agente etiolégico de todas las variantes es el virus
herpes tipo 8 o también llamado el herpes virus asociado
al sarcoma de Kaposi (KSHV).? Aunque se ha observado
una disminucién en la incidencia del SK desde la
introduccién de la terapia antirretroviral combinada
(TARc), a partir de la década de los 90, sigue siendo
una complicacién frecuente en pacientes con VIH/SIDA,
especialmente en aquellos con alta carga viral y recuento
de células CD4. En este contexto, se presenta el caso de
una paciente femenina con sarcoma de Kaposi epidémico
diseminado, que evolucion6 con mal pronéstico

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 28 anos, sin antecedentes
patolégicos, que consulté por linfedema en ambos
miembros inferiores, no reductible y doloroso, de un mes
de evolucion. Al examen fisico presentaba una dermatosis
localizada en cara, tronco y extremidades, caracterizada
por placas eritematoviolaceas, de distintos tamanfos, de
bordes definidos, infiltradas y asintomaticas. Algunas de
las placas presentaban tumores con centro necrético
(Fig. 1) y otras estaban cubiertas por costras melicéricas.
En la boca presentaba maculas eritematoviolaceas, que
afectaban paladar duro, mucosa yugal y encias (Fig. 2).

Se realizaron andlisis de laboratorio que presentaron:
serologia positiva para HIV, con CD4 + 310 células/mm?
y carga viral 6400 copias/ml, el resto de las serologias
resultaron negativas. La biopsia cutanea confirmo el
diagnostico de sarcoma de Kaposi, evidenciando en
la dermis una proliferacion de estructuras lacunares
anastomosadas, focalmente revestidas por células
endoteliales, y comprimidas por abundante tejido
fibroconectivo; eritrocitos extravasados y depdsitos de

Sarcoma de Kaposi epidémico diseminado

Figura 1. Lesiones tumorales con costras hematicas en el
centro.
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Figura 2. Maculas eritematoviolaceas en mucosa yugal.

hemosiderina e infiltrado linfoplasmocitario. (Fig. 3) Se
internd a la paciente en clinica médica, donde comenzé
tratamiento con vancomicina, piperacilina, tazobactam,
TARc, profilaxis con trimetoprima sulfametoxazol, y
fluconazol.

Como estudios complementarios se realizé una video
colonoscopia la cual evidencié compromiso tanto en
el ileon como en el colon. En la video endoscopia alta
presentaba candidiasis esofagica grado dos y lesiones
gastricas confirmadas por anatomia patoldgica,
compatibles con SK.

En la tomografia de térax, abdomen y pelvis, se
observaron importantes adenomegalias en ambas
axilas y retroperitoneo e imagenes pseudonodulares
en parénquima pulmonar. La fibrobroncoscopia no se
pudo efectuar, ya que la paciente intercurrié con varias

complicaciones durante su internacién, como neumonia
por pneumocystis jiroveci, tromboembolismo pulmonar,
y finalmente fallece por hemorragias digestivas y falla
multiorganica, mientras se encontraba a la espera de
inicio de la quimioterapia con doxorrubicina.

COMENTARIOS

Debido al inicio de la TARc, la incidencia del SK ha
disminuido drasticamente al restablecer la inmunidad y
permitir un mejor control de la enfermedad. Sin embargo,
el KS sigue siendo uno de los tumores mas frecuentes
en pacientes con VIH, especialmente en hombres
que tienen sexo con hombres (HSH) y en el Africa
subsahariana, donde aln es endémico. Se ha publicado
que los pacientes HIV tienen entre 300 y 500 veces mas
probabilidades de desarrollar KS que las personas que
no tienen VIH.*

A pesar de que la inmunidad haya sido restaurada con
el tratamiento, el riesgo de SK en individuos con HIV
sigue siendo mas de 30 veces mayor que en la poblacién
general.

En los Estados Unidos, las tasas de KS son de 60 a
80 veces mas altas en pacientes con células T CD4
>500/mm o con una carga viral en plasma (pVL) <500
copias/ml, mientras que en Francia el riesgo es de 35
veces mayor.’ En un analisis colaborativo europeo de 20
estudios de cohorte, se ha encontrado una asociacion
entre proporciones bajas de CD4/CD8 y recuentos altos
de CD8, a pesar del TARc eficaz, y un mayor riesgo de
KS, especialmente cuando los recuentos de CD4 son >
500/mma3.% Si bien la infecciéon por HHV8 es el agente
etiolégico de todas las variantes clinicas del SK, debe
existir una inmunodeficiencia para su desarrollo. Se
contagia por contacto sexual y la saliva, en menor
medida a través de la sangre. El 95-98% de los pacientes
presenta serologia positiva de HHV8.”

La mayor frecuencia del SK se encuentra en pacientes
entre 20 y 50 afos. Clinicamente comienzan con
maculas, papulas, placas o ndédulos eritematoviolaceas,
asintomaticas, que comprometen principalmente
miembros inferiores y la cabeza.® Las lesiones pueden
tener una disposicion lineal y simétrica, siguiendo
las lineas de Langer. Es obligatorio revisar la mucosa
oral, ya que su afectacion es muy frecuente y puede
ser la forma de presentacién inicial. Su afectacién se
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Figura 3. (H/E-20x) Signo del promontorio.
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caracteriza por maculas, o nédulos violaceos, uni o
multifocales que afectan la mucosa yugal, el paladar
blando y las encias.?

El diagnostico se basa en la clinica y se confirma
a través de biopsias cutaneas de alguna de las
lesiones, y de la inmunohistoquimica. El signo del
promontorio es caracteristico en el SK, pero no es
patognoménico, consiste en lagunas vasculares
neoformadas que disecan vasos preexistentes (Fig.
3). La inmunohistoquimica ayuda al diagnéstico, los
marcadores son CD34, CD31 y el antigeno nuclear
asociado a latencia (LANA-1) del virus VHH-8.%1° Puede
cursar con linfedema, como en el caso de nuestra
paciente, por compromiso de los ganglios linfaticos.
Ademas, se debe realizar estudios de imagen como
radiografia de torax, tomografia de abdomen, térax
y pelvis, fibrobroncoscopia y videoendoscopia
alta y baja, para descartar compromiso sistémico,
principalmente el gastrointestinal, y en segundo lugar
el compromiso pulmonar."



La primera opcion de tratamiento en el subtipo SK
epidémico, se basa en el inicio de la TARc. Se debe
tener en cuenta que el SK puede formar parte del
sindrome de reconstitucion inmune (SIRI), como efecto
paradojal, los primeros meses de haber iniciado la TARc.
La supervivencia a 5 afios con TARc es del 88%.” Para
las lesiones localizadas se puede utilizar tratamiento
toépico con imiquimod 5%, radioterapia, quimioterapia
intralesional con vinblastina (0.1-0.2 mg) o vincristina
(0,1 mg), criocirugia y laser.

En el SK diseminado, con el fin de aliviar los sintomas
y mejorar la calidad de vida, el tratamiento de primera
linea es la quimioterapia con la doxorrubicina liposomal
pegilada (DLP), y paclitaxel (PCT).'® La importancia del
caso clinico presentado anteriormente radica en la edad
temprana de aparicion del SK en la paciente, su evolucién
progresiva y diseminada, con mal pronéstico que, si bien
era esperable debido a que es una enfermedad definitoria
de SIDA, tal vez se podria haber evitado si se hubiese
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INTRODUCCION

Billroth en 1859 fue el primero en describir al tumor mixto
como una entidad con caracteristicas histopatologicas
tipicas de tumor de glandulas salivares. Poco mas de
un siglo después, en 1961, Hirsch y Helwig emplearon
el termino de siringoma condroide para describir un
tumor con caracteristicas de una glandula sudoripara en
un estroma de aspecto cartilaginoso.™? Afos después,
Headington los dividié en dos tipos: ecrino y apocrino
segln sus caracteristicas histopatolégicas.'Actualmente
se considera al siringoma condroide como un tumor
anexial, mixto, benigno, de muy baja incidencia que
oscila entre 0.01 y 0.098% del total del tumores cutaneos
primarios.? Presentamos una mujer de 52 afios con un
siringoma condroide localizado en menton. Se realiza una
actualizacion del tema.

CASOS CLIiNICOS

Paciente de sexo femenino de 52 afios que consulté por
un tumor cutaneo asintomatico en mentén, de aumento
progresivo de tamafio los ultimos meses y 8 afios de
evolucion. Examen fisico: Tumor redondeado amarronado,
polilobulado, de limites netos y consistencia duroelastica,
movil y con un diametro aproximado de 2cm, localizado
cercano a linea media del mentdn. Dermatoscopia:
Estructuras globulares blanquecinas coalescentes sobre
un fondo de eritema con telangiectasias finas en la periferia.
Sin presencia de vasos arborizantes. La exéresis completa
del tumor revela en la histopatologia la presencia de células
epiteliales dispuestas en estructuras ductales con doble
capa, la externa cubital y la interna columnar, las cuales
se encuentran inmersas en un estroma condroide con
cambios hialinos y fibrosos en focos. De diferenciacion
folicular, destaca la presencia de quistes epidermoides.
Diagnéstico: Siringoma condroide tipo apocrino.

COMENTARIOS

La etiologia exacta del siringoma condroide no esta
completamente comprendida debido a su rareza y a la
falta de investigaciones especificas. Sin embargo, se
han propuesto algunas teorias sobre su origen como la
de una proliferacion anormal de células de las glandulas
sudoriparas. Debido a que estas células se originan en la
capa basal de la epidermis y se diferencian hacia células
secretoras especializadas, se cree que la alteracion
en el desarrollo o maduracion originaria el siringoma
condroide.®* Otra teoria involucra una predisposicion
genética porque existen antecedentes familiares de

Figura 1.
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Tumor asintomatico en menton.

Abraham Lincoln
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Figura 2. Dermatoscopia: Obsérvese estructuras globulares
blanquecinas coalescentes sobre un fondo de eritema (DermLite
DL4, 3 Gen Inc, San Juan, Capistrano, California, USA).

Figura 3. (H/E-20x) Tumor circunscripto y no encapsulado
intradérmico, compuesto por elementos epiteliales sudoriparos
y mesenquimales.

siingomas o enfermedades relacionadas con trastornos
de las glandulas sudoriparas.Los factores hormonales
también podrian desempefiar un papel en el desarrollo
del siringoma condroide porque si bien este tipo de tumor
anexial se presenta con mayor prevalencia en varones, se
ha podido observar que la incidencia en mujeres jovenes
podria estar relacionada con cambios hormonales.® Puede
presentarse en ambos sexos, entre los 20 y 60 afios, con
mayor prevalencia en el varén.’

Clinicamente tiene un crecimiento asintomatico y de lenta
evolucion (entre 3 meses a 2 afos), presentandose como
un tumor nodular intradérmico o subcutaneo que puede
llegar a tener un tamafo entre 0.5 a 3 cm, con una loca-
lizacién caracteristica en cabeza y cuello, en especial en
nariz, mejilla y labio superior. Otros sitios reportados ex-
trafaciales fueron axilas, abdomen, pene, vulva y escroto.
Rara vez se presentaron en miembros inferiores y tronco,
sitios donde en muijeres jévenes pueden llegar a presentar
mayor riesgo de malignidad." El diagnéstico es histopato-
l6gico al observar estructuras tipo tubulo alveolares reves-
tidas con dos 0 mas lineas de células cuboidales o islas de
células cuboidales o poligonales, en un estroma hipo celu-
lar fibroadipoide, condroide, hialino 0 mucinoso que se tifie
positivamente con acido periddico de Schiff y azul alcian.®
Con respecto a sus apariencias histoldgicas, se clasifican
en dos tipos: apocrinos y ecrinos. El tipo ecrino se pre-
senta con liumenes mas pequefios revestidos por una sola
fila de células epiteliales cuboidales y el tipo apocrino con
limenes ramificados tubulares y quisticos revestidos por
filas dobles de células epiteliales.>® Algunos autores toman
en cuenta 5 caracteristicas histopatoldgicas para llegar al
diagnostico de siringoma condroide: 1) Nidos de celdas
cuboidales o poligonales; 2) Estructuras tubulo alveolares
inter comunicantes, revestidas con dos o mas filas de cé-
lulas cuboidales; 3) Estructuras ductales compuestas por
una o dos filas de células cuboidales; 4) Quistes queratino-
sos ocasionales; 5) Matriz de composicién variable. Pue-
den tener las 5 caracteristicas o manifestar solo alguna.2®
Los hallazgos histolégicos atipicos como atipia citologi-
ca, aumento de figuras mitéticas, margenes infiltrativos,
ndédulos tumorales satélite y necrosis tumoral se conside-
ran signos de malignidad. Los diagnésticos diferenciales
clinicos mas frecuentes son una extension cutanea de
un tumor mixto de glandulas parétidas o salivales en el
caso de localizacion facial, hidrocistoma o un tumor del
infundibulo piloso.® Otros diagndsticos diferenciales clini-
cos son quiste dermoide, quiste sebaceo, nevus celular

Siringoma condroide

Figura 4. (H/E-40x) Proliferacion bifasica compuesta por células epiteliales ductales inmersas en
una matriz condroide.

compuesto, acantoma de células claras, histiocitoma,
pilomatrixoma, queratosis seborreica, carcinoma baso-
celular nodular, neurofibroma y dermatofibroma.” En el
diagndstico diferencial histologico se deben considerar:
condrosarcoma mixoide extra esquelético, paracordoma
y tumor fibromixoide y osificante de partes blandas. El
primero de todos ellos muestra cordones celulares so-
bre una matriz mucoide, pero sin diferenciacién ductal y
puede mostrar positividad para S-100 y vimentina, aun-
que no para marcadores epiteliales o miogénicos. El para-
cordoma normalmente es lobulado con cestas de células
palidas y vacuoladas en una matriz variable mixoide y/o
hialinizada con inmunohistoquimica positiva para S-100 y
vimentina, pero no para marcadores epiteliales. El tumor
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mixto cutaneo se diferencia del tumor fibromixoide osifi-
cante por no presentar estructuras ductales epiteliales.®
El tratamiento del siringoma condroide incluye exeresis
quirdrgicamy laser argén o de CO2. Como regla general
el siringoma condroide es un tumor benigno, pero ante el
riesgo de malignizacion, el tratamiento de primera linea es
la escision quirdrgica completa con margen de seguridad
de 3 mm.® Presentamos el caso de un siringoma condroi-
de por tratarse de un tumor de baja prevalencia en una
mujer adulta. Realizamos un repaso de las caracteristicas
de este tipo de tumor y los posibles diagnédsticos diferen-
ciales a tener en cuenta, ademas de hacer hincapié en los
lugares atipicos de presentacién ante una posible maligni-
zacion, la cual afortunadamente es muy infrecuente.
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INTRODUCCION

Los tatuajes representan una practica antigua que ha
resurgido notoriamente en la época actual. Se estima
que entre el 6 al 8% de las personas que llevan a cabo
este procedimiento, sufren consecuencias asociadas
a los mismos. Se han descrito infecciones, reacciones
inflamatorias, tumores benignos y malignos sobre las
areas del disefio o desarrollo de ciertas dermatosis por
fenémeno de Koebner.! El granuloma anular (GA) es
una patologia cuténea inflamatoria, crénica, benigna,
generalmente autolimitada.>* Se han identificado
algunos factores desencadenantes como infecciones,
vacunas, picaduras de insectos, radiacion ultravioleta,
traumatismos y tatuajes.?® Existen numerosas variantes
clinicas dentro de las cuales se encuentra la perforante,
de presentacién inusual. A continuacion, se describe el
caso de una paciente con diagnéstico de granuloma
anular perforante (GAP) asociado a tinta roja de tatuaje.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 28 anos, con antecedente
de asma leve que consulté en el Servicio de Dermatologia
por presentar lesiones pruriginosas de 1 afio de
evolucion, localizadas sobre tatuajes realizados hacia 15
meses. Al examen fisico se observaron multiples papulas
eritematosas induradas que confluian formando placas,
coincidentes con la zona de tinta roja de tatuajes en
brazo derecho y pierna izquierda. (Fig. 1)

En la dermatoscopia se constataron areas centrales
redondas, amarillas homogéneas, sin estructura, con
microcostras centrales y rodeadas de un collarete de
escamas. La presencia de pigmento rojo impidio
evaluar el patron vascular. (Fig. 2) Las areas de tinta
negra, celeste y rosada no presentaban alteraciones.
Se realiz6 biopsia para estudio histopatolégico donde
se evidencié epidermis con zonas deprimidas rellenas
de queratina paraqueratésica, con microabscesos
de neutrofilos, acantosis, espongiosis, exocitosis de
linfocitos y eliminacion transepitelial de eritrocitos. En
dermis se observé necrobiosis del colageno, granulos
de pigmento negro y rojo, infilirado inflamatorio
granulomatoso de linfocitos, histiocitos y células gigantes
multinucleadas con fagocitosis de pigmento rojo. (Fig.
3) Se arribé al diagnéstico de GAP asociado a tatuaje.
Se indicé tratamiento topico con clobetasol 1 aplicacion
al dia, observandose a los 3 meses buena respuesta con
resolucioén parcial y alivio del prurito.

Granuloma Anular Perforante asociado a tatuaje

Figura 1. Tatuaje en antebrazo derecho con placas
eritematosas coincidentes con la zona de tinta roja.
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Figura 2. Multiples papulas eritematosas que confluyen formando placas, coincidentes con la zona de tinta roja.

COMENTARIOS

La mayoria de las reacciones cutaneas inflamatorias
relacionadas a tatuajes suelen presentar una clinica
similar, con lesiones pruriginosas y sobreelevadas que
suelen limitarse al area del color del tatuaje.” El tiempo
de aparicién es variable y puede pueden aparecer
luego de horas, semanas o afios. La incidencia de las
complicaciones varia segun el tipo de pigmento utilizado,
siendo el color rojo el mas implicado.”® Esto se debe a
que contienen derivados del mercurio y del cadmio con
una elevada toxicidad y potencial sensibilizante.®'°

En Argentina aun no existen leyes nacionales que regulen
éstas actividades por lo que no existe una reglamentacion
estricta sobre el contenido de los pigmentos."
Ademas, muchas veces, los tatuadores profesionales
desconocen su composicion. Histologicamente se
pueden desencadenar diferentes patrones de respuesta
inflamatoria, siendo el patron liquenoide el mas
frecuente de ellos. También se han descripto reacciones
eccematosas, pseudolinfomatosas, esclerodermiformes
y granulomatosas, al igual que en nuestro caso. ®'"?
La histologia tipica del GA evidencia la presencia de
granulomas en dermis, con areas de degeneracion focal
de colageno, conocido como necrobiosis. Se acompafia
de infiltrado inflamatorio circundante, dispuesto en
empalizada, conformado por histiocitos, linfocitos,

células epitelioides y gigantes multinucleadas.?® En la
variante perforante, el material necrobiético dérmico es
eliminado a través de la epidermis.>®*® Este fenémeno
se traduce clinicamente como una umbilicacién central
de las papulas y drenaje de un fluido viscoso claro, el
cual al secarse da lugar a microcostras caracteristicas
de ésta dermatosis.*® El mecanismo etiopatogénico
de la reaccidon granulomatosa asociada a tatuaje es
desconocido. Se interpreta como una reacciéon de
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Figura 3. A (H/E-10x) Epidermis con zonas deprimidas rellenas de queratina paraqueratosica, con microabscesos de neutrofilos. En
dermis, necrobiosis del colageno, granulos de pigmento negro y rojo. B: (H/E-40x) Infiltrado inflamatorio granulomatoso de linfocitos,
histiocitos y células gigantes multinucleadas con fagocitosis de pigmento rojo.

hipersensibilidad retardada desencadenada por el
colageno alterado debido a la introduccion de pigmentos
exdgenos y al trauma asociado.282

Existen escasas publicaciones en cuanto al tratamiento
del GAP. Dentro de las opciones terapéuticas se han
propuesto el uso de corticoides topicos o intralesionales,
tacrolimus, criocirugia o escisiébn quirdrgica, con
resultados variables. Otras opciones son dapsona,
cloroquina, pentoxifilina, retinoides sistémicos, PUVA.256
No se recomienda el abordaje de las lesiones con laser.
Esto se debe a que, luego de la sesion, las células
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que contienen pigmento son fragmentadas y el mismo
se libera al espacio extracelular. Alli, es facilmente
reconocido por el sistema inmune, desencadenando
una reaccion de hipersensibilidad similar a la que
inici6 la enfermedad en primera instancia.’> Como
conclusion, el GAP es una patologia infrecuente
dentro de las complicaciones asociadas a tatuajes. Su
diagndstico es principalmente clinico y se confirma con
el estudio histopatolégico. Destacamos la importancia
de la dermatoscopia como herramienta a la hora de
realizar diagnostico diferencial con otras enfermedades
asociadas a tatuajes.
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INTRODUCCION

Las metastasis cutaneas son una manifestacion
infrecuente en la practica clinica. Se estima que
aproximadamente entre el 0,5 y 9% de los pacientes
con cancer experimentan metastasis en la piel." El
cancer de pulmén puede desarrollar metastasis en
practicamente todos los 6rganos, aunque se propaga
con mayor frecuencia a hueso, pulmén, cerebro,
glandulas suprarrenales e higado®*, y varia la incidencia
de metastasis cutaneas.

En la actualidad, el adenocarcinoma es el subtipo mas
prevalente, ya que supera al carcinoma de células
escamosas, especialmente en mujeres y en pacientes
no fumadoras, (es aproximadamente 3 o 4 veces
mas frecuente en estos grupos). En pacientes con
antecedentes de tabaquismo o cancer de pulmén,
cualquier lesion cutanea sospechosa debe ser sometida
a una biopsia, para arribar a un diagnéstico histologico y
descartar la posibilidad de metastasis.

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino de 56 afios, con antecedentes
de tabaquismo severo (60 paquetes /dia), internada
previamente por neumonia que por sus caracteristicas
clinicas, radiolégicas y epidemioldgicas fue interpretada
como de etiologia tuberculosa, siendo dada de alta con
tratamiento antifimico. Al examen fisico se observaba
en region lateral derecha del cuello, una lesién tumoral
hemisférica, eritematosa, indurada, adherida a planos
profundos, de 3 x 4 cm, surcada por telangiectasias,
asintomatica, de 6 meses de evolucién. Se asociaba a
adenopatias y pérdida de peso de 15 kg en los ultimos
meses. (Figs 1 y 2) Como diagnosticos presuntivos
se plantearon metastasis cutdnea, carcinoma de
Merkel, melanoma amelanético y por el antecedente
de tuberculosis, escrofuloderma. Este ultimo, si bien la
clinica no era compatible, fue el diagnéstico inicial que
se sospechd debido a los antecedentes de tuberculosis
parcialmente tratada, por suspension de la medicacion
antifimica.

Se realizé biopsia cutanea, exdmenes de laboratorio y
radiografia de térax. Los hallazgos del laboratorio fueron
anemia (Hb: 11.3 g/dL, Hto: 36.8%) y valores de LDH,
VSG y PCR aumentadas (LDH: 352 Ul/L, VSG: 75 mm,
PCR: 2.98 mg/dL). Siendo estos ultimos indicadores
indirectos de patologia tumoral. En la radiografia de
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Figura 1. Imagen panoramica de lesion en region lateral
derecha del cuello.
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Figura 2. Lesion tumoral hemisférica, eritematosa, de 3 x 4 cm, surcada por telangiectasias, en region lateral derecha del cuello.
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Figura 3. (H/E-20x) Se observa la dermis infiltrada por una proliferacion de células epiteliales que se

disponian en grupos.

torax se observo una opacidad homogénea en campo
pulmonar superior derecho con elevacion ipsilateral del
hemidiafragma compatible con atelectasia.

El estudio histopatolégico con tincién con hematoxilina-
eosina a 20x mostré6 dermis infiltrada por una
proliferacion de células epiteliales que se disponian en
grupos. (Fig. 3) A 40x revelo células con nucleos grandes
y algunos nucléolos evidentes. (Fig. 4) Las técnicas de
inmunohistoquimica fueron positivas para CK7 (Figs 5y
6), napsina A y CEA; negativas para TTF1, ck20, P40,
MelanA, PAX8, RE, CDX2, Cromogranina Ay Sinaptofisina
lo que nos permitié confirmar el diagnostico de metastasis
cutanea de adenocarcinoma de pulmén y descartar los
demas diagndsticos presuntivos planteados. Se decide su
internacion, en acuerdo con el Servicio de Neumonologia
para completar estudios que incluyeron marcadores
tumorales séricos, fibrobroncoscopia y pantomografia.
Los marcadores tumorales dieron como resultado CEA:
10.3 ng/mL, CA 15.3: 41 Ul/mL, CA 19.9: 105.8 Ul/mL,
CA 125:104.1 UI/mL. En la fibrobroncoscopia se observo

a nivel de arbol bronquial mucosa en empedrado,
hipervascularizada a nivel del bronquio fuente derecho
que provoca oclusion del I16bulo superior derecho y se
extiende al bronquio intermedio. La histopatologia de
la biopsia y el lavado bronquial informaron carcinoma
poco diferenciado de pulmén y el reporte molecular
fue PDL1-22C3 positivo. La pantomografia evidencio a
nivel cerebral multiples imagenes hipodensas en ambos
hemisferios compatibles con metastasis cerebrales, a
nivel del térax multiples imagenes nodulillares en ambos
campos pulmonares y derrame pleural derecho, a nivel
de abdomen y pelvis multiples imagenes ganglionares
secundarias en peritoneo.

Con la clinica, la histopatologia de piel y de pulmén,
la inmunohistoquimica, el reporte molecular y los
examenes complementarios se arrib6 al diagnéstico de
metastasis cutanea de adenocarcinoma de pulmén poco
diferenciado. El servicio de oncologia decidi6 iniciar
radioterapia holocraneal de urgencia paliativa, que no
llegé a realizarse debido al fallecimiento de la paciente.
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Figura 5.(IHQ 40x) Tincion (+) para citokeratina 7 (CK 7)



Las metastasis cutaneas pueden manifestarse en
cualquier area de la piel, mas comunmente en el térax,
abdomen, cabeza y cuello. Se cree que las metastasis
cuténeas en general se localizan en las proximidades
del tumor primario, ya que se sospecha una ruta de
diseminacién linfatica, mientras que la propagacion a
otros érganos ocurre principalmente a través del sistema
circulatorio. Su incidencia oscila entre el 0.5-9% y aunque
pueden ser la primera manifestacion, hasta en un tercio
de los casos, suelen aparecer en las fases finales de la
enfermedad. Pueden adoptar diversas formas clinicas
de presentacién, como papulas o nédulos Unicos, placas
cutaneas, lesiones de aspecto erisipelatoso o en forma
de herpes zéster y cicatrices®y deben sospecharse en
casos de lesiones indoloras, firmes, fijas o asociadas
a Ulceras, especialmente si existen antecedentes de
malignidad interna.

La principal causa es el cancer de mama, y el melanoma
le sigue en orden de frecuencia. Este Ultimo es el tumor
con mayor potencial para generar metastasis en la piel.
El cancer de pulmén, el cancer de colon, el cancer
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