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Editorial Premios de ciencias para dermatélogos jévenes en nuestra publicacién

— Editorial

PREMIOS DE CIENCIAS PARA DERMATOLOGOS JOVENES EN NUESTRA PUBLICACION

ESi la mision de esta revista es llevar el conocimiento de nuestra especialidad para aquellos que lo ne-
cesitan, el objetivo de quiénes trabajamos en ella, es estimular el avance académico de todos aquellos
que la reciban. Es por ello, que constantemente estamos pensando en nuevas ideas que permitan que
el interés por su lectura y por publicar trabajos cientificos en ella, vaya creciendo a medida qué pasa el

tiempo y la publicacién se enriquezca con nuevos niimeros y mejoras en los mismos.

Hemos establecido a partir del préximo ndmero la posibilidad de optar por dos premios destinados
a estimular las publicaciones en dermatdlogos jovenes, entendiéndose por tales por una parte, a es-
pecialistas con no mas de 5 afios de graduados y por otra, residentes de posgrados de dermatologia.
Estos premios seran econdmicos y otorgados por un jurado independiente, en dos rubros; por un lado
al mejor articulo de investigacion o revision bibliografica y en otro, al mejor articulo sobre reporte de

caso, Estos premios seran otorgados en cada niimero que se publique de nuestra revista.

Es nuestra intencién que estos premios representen realmente un estimulo que despierte en los jo-
venes el ansia de plasmar en articulos la experiencia de los casos clinicos vividos , comunes o raros,
frecuentes o esporadicos pero que permitan conocer la realidad de la patologia en cada pais o en cada
zona geografica y por sobre todo que el médico sienta que esta produciendo, que esta participando y
que ya no es solo un lector sino que pasa a convertirse en un autor, dicho esto, termino diciendo que
me gustaria que la frase del Profesor Steven Cobey, cuando decia, que: “Entre el estimulo y la res-
puesta, el ser humano tiene la libertad interior de elegir”, se haga realidad y que, nuestros residentes
y jovenes dermatélogos tengan la oportunidad de elegir una vida profesional pletérica de comuni-

cacion y ciencia, que cierre el circulo de la vida médica, es decir asistencial y académica.

Posteriormente haremos conocer las condiciones del concurso, las formas de envio de trabajos, co-

rreos, fecha limite, etc.

Dr. Enrique Uraga P. Dra. Maria Cecilia Briones C.
Director Editor
-010 Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



Editorial Science awards for young dermatologists in our publication

— Editorial

SCIENCE AWARDS FOR YOUNG DERMATOLOGISTS IN OUR PUBLICATION

If the mission of this journal is to bring the knowledge of our specialty to those who need it, the ob-
jective of those who work in it is to stimulate the academic advancement of all those who receive it.
That is why we are constantly thinking of new ideas that will allow the interest in reading it and pu-
blishing scientific papers in it to grow as time goes by and the publication is enriched with new issues

and improvements in them.

Starting with the next issue, we have established the possibility of opting for two prizes aimed at
stimulating publications by young dermatologists, understood as, on the one hand, specialists who
have graduated no more than 5 years ago and, on the other hand, postgraduate dermatology residents.
These prizes will be economic and awarded by an independent jury, in two categories; on the one hand
to the best research article or literature review and on the other hand, to the best article on case report.

These prizes will be awarded in each issue of our journal.

It is our intention that these awards really represent a stimulus that awakens in young people the
desire to capture in articles the experience of clinical cases, common or rare, frequent or sporadic but
that allow to know the reality of the pathology in each country or in each geographical area and above
all that the doctor feels that he is producing, that he is participating and that he is no longer just a
reader but becomes an author, having said this, I end by saying that I would like the phrase of Pro-
fessor Steven Cobey, when he said, that: “Between stimulus and response, the human being has the
inner freedom to choose”, becomes true and that our residents and young dermatologists have the
opportunity to choose a professional life full of communication and science, which closes the circle of

medical life, i.e. care and academic.

Subsequently, we will make known the conditions of the contest, the ways to send the works, mailing,

deadline, etc.

Dr. Enrique Uraga P. Dra. Maria Cecilia Briones C.
Director Editor
Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022 -o1
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V. Uraga et. al

Acrodermatitis pustulosa infantil:
Reporte de 6 casos de nuestros archivos
y muy breve revision de la literatura

Verénica Uraga* Cristina Solérzano;* Maria Cecilia Briones;* Juan Carlos Garcés;**

Andrea Aguilar *** Enrique Uraga***

Dermatéloga. Area de Clinica
Dermatoldgica — “Centro
Dermatoldgico Uraga”
Dermatopatdlogo

Rotante del “Centro
Dermatoldgico Uraga”

Dermatoldgico Uraga”

La acrodermatitis pustulosa infantil (API) o acropustulosis infantil, es una
patologia de relativamente escasa observacién tanto en la practica der-

matoldgica como en pediatria. Es un proceso que es patrimonio de nifios

menores de dos afios, que se presenta con papulas, pustulas y vesiculas

Correspondencia a:
verénica_uraga@hotmail.com

ubicadas en zonas acrales, como son manos y pies. Presentamos seis casos

todos en pequeilos niflos quienes presentaban este tipo de lesiones y se

Palabras clave: Pdpulas,
pustulas, vesiculas, prurito,
ubicacién acral

La API es una enfermedad que fue descrita en el afio de
1979 por los autores Kahn y Rywlin, quienes reportan
dos casos en un nifio y en una nifia, cuyos padres les re-
firieron que el cuadro se habia iniciado practicamente al
nacimiento con una evolucién casi idéntica. Sin embargo
estos mismos autores afirman que ya anteriormente
otros dermatdlogos habian presentado casos similares
sin poder identificar a una enfermedad como tal y sin
resultado en los tratamientos establecidos. Igualmente
indican que en 1977 y 1978, Jarratt informé de nueve
casos con un rango de inicio entre 2 a 10 meses. Los pa-
cientes fueron seguidos hasta su remision espontanea,

que se presento entre los 18 a 20 meses de edad.

Clinicamente se caracteriza por la aparicién tem-

prana de brotes recurrentes de papulas eritematosas

hace una breve revision del cuadro.

que rapidamente evolucionan a vesiculas y pustulas,
con un tamafio aproximado de 1 a 4 mm. La ubicacion
preferencial son palmas y plantas, pero puede haber
compromiso de dorso de manos y de pies y con una
frecuencia inferior, cara, cuero cabelludo, tronco y
extremidades. Los brotes tienen una duracién apro-
ximada de 7 a 14 dias con remisién espontanea y pos-
teriores recidivas. A medida que la evolucién avanza,
las mismas son menos frecuentes y por lo comun, la
enfermedad tiende desaparecer a partir del segundo
o tercer afio.> Si bien la mayoria de los casos han sido
reportados en pacientes de raza negra, puede apa-
recer en cualquier raza y sexo, siendo su incidencia
desconocida y su evolucion final como ya lo indi-

camos, favorable.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



V. Uraga et. al

CASO NO.1

Paciente del sexo femenino de un afio y siete meses de
edad cuya madre refiere que el proceso inicia un afio
antes con papulas, vesiculas y pustulas ubicadas en
manos, pies y rodillas, con aproximadamente un afio

devoluciéon y acompaiiada de intenso prurito.

Se realizé cultivo de las pistulas el cual result6 negativo.

El estudio histopatolégico reporté: piel con gruesa

capa y formacion de pustula subcérnea e intraepi-

Articulo de Revisién

dérmica, cargada de polimorfonucleares neutréfilos. La
epidermis adyacente con reforzamiento de la granulosa
y formacion de costra. Engrosamiento del estrato de
Malpighi y prolongacion leve de las papilas con exoci-
tosis de linfocitos y neutréfilos. Dermis con moderado

infiltrado de linfocitos perivascular superficial.

DIAGNOSTICO

DERMATITIS PUSTULOSA SUBCORNEA E INTRAEPI-
DERMICA, COMPATIBLE CON ACRODERMATITIS PUS-
TULOSA INFANTIL.

Caso No.1. Presencia de pdpulas vesiculas y pustulas sobre base eritematosa ubicadas en manos y pies.
(Fotos 1-2 -3) La histopatologia reporta hallazgos compatibles con la enfermedad (Foto 4).

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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CASOS NOS. 2 A6

V. Uraga et. al

Dado que todos los casos tenian caracteristicas muy
semejantesd, decidimos unificarlos en pro de darle
mayor agilidad al articulo. Todos los nifios presentan
similares caracteristicas del caso anterior, es decir,
inicio muy temprano, entre los dos y los seis meses
de edad, presencia de lesiones pustulosas y vesiculosas
sobre un fondo de eritema. En todos los casos hubo
prurito persistente de moderado a intenso y que res-
pondia en forma moderada a los antipruriginosos t6-

picos y sistémicos. Las biopsias como puede observarse

en las fotos correspondientes, presentaban el mismo
patrén con pustulas cornéas e intraepidérmicas. En casi
todos los casos el cultivo bacteriolégico fue negativo y
en los tres o cuatro nifios que tuvieron seguimiento, la
enfermedad fue disminuyendo gradualmente hasta su
desaparicion entre los dos y tres afios. En el caso No. 4,
si existio persistencia del prurito hasta algo mas de los
tres afios de edad. No hubo necesidad de administrar

dapsona en estos pacientes.

Caso No.3. Similares caracterfsticas clinicas (Foto 1-2) e histopatoldgicas (Foto 3).

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



V. Uraga et. al Articulo de Revisiéon

Caso No.4. Vesiculas y pustulas en plantas, qué invaden dorso de los pies y parte proximal de la pierna (Foto 1-2). En este
paciente la evolucién del prurito fue mds prolongada. La histopatologia (Foto 3.) confirmd el diagnéstico.

Caso No.5. Las caracteristicas clinicas (Fotos 1-2) e histopatoldgicas (Foto 3) asi como las evolutivas, se ajustan en
forma casi idéntica a los casos anteriores. Se observa una ampolla en el talén (Foto 2).

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022 -015
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V. Uraga et. al

Caso No.6. Mtltiples pdpulas y pustulas que invaden plantas y cara lateral de los pies asi como palmas y cara lateral de
manos (Fotos 1-2-3). Clinica e histopatologia (Foto 4.) similar a la de los casos anteriores.

La API es una erupcion benigna, recidivante, vési-
co-pustulosa, autolimitada, localizada especialmente
en las zonas acrales de los infantes y con un curso ge-
neralmente crénico. La causa de la enfermedad per-
manece oscura, sin embargo diversos trabajos des-
criben este cuadro después de una infeccién escabidtica
y se piensa que puede tratarse de una reaccion alérgica

al acaro de la sarna.

La API puede estar presente desde el nacimiento o co-
menzar en cualquier momento hasta los dos o tres afios,
a pesar de que hay raros reportes de inicio hasta los 9
afios, siendo la recurrencias muy frecuentes mientras
su intensidad va disminuyendo en cada brote a medida
que pasa el tiempo, hasta que finalmente desaparecen

sin dejar secuela2

Usualmente el cuadro se caracteriza por la existencia
de un prurito mas o menos intenso de ubicacién local,
el cual se asocia con la presencia de lesiones papu-
lo-pustulosas que terminan en costras en pocos dias.
Cada brote dura aproximadamente de 7 a 14 dias con
regresion y recidiva cada dos o cuatro semanas. Si
bien la localizacién predominante es la acral, puede
afectar dorso de manos y pies, extremidades, tronco,
cara y cuero cabelludo. La enfermedad ha sido aso-
ciada con dermatitis atdpica en un porcentaje no des-

preciable de casos.

El diagndstico es netamente clinico sin embargo la
histopatologia puede ser necesaria cuando existen

dudas justificables 4

A pesar de ser un cuadro benigno, los episodios recu-
rrentes pueden acompafiarse de irritabilidad, trastornos

del suefio, excoriaciones e infecciones secundarias>

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



V. Uraga et. al

La histopatologia muestra la presencia de pustulas uni-
loculares, subcérneas o intraepidérmica que contienen
neutréfilos o eosindfilos y polimorfonucleares. En la
dermis puede existir un infiltrado linfohistiocitario pe-

rivascular escaso con algunos neutrofilos y eosinéfilos.

El diagndstico diferencial se hace con otras enferme-
dades del periodo neonatal como son: el eritema téxico
neonatal, la melanosis pustulosa neonatal transitoria,
la epidermolisis ampollosa, la histiocitosis de células
de Langerhans. El principal diagnéstico diferencial es la
escabiosis, especialmente cuando esta sobreinfectada, el
eccema dishidrético, el impétigo y la dermatosis pus-

tulosa subcdorneas-7

Diversos tratamientos se han preconizado a lo largo
del tiempo con resultados diversos y y aceptacion va-
riada. Dentro de ellos estdn los corticoesteroides t6-
picos, los antihistaminicos orales, la eritromicina oral
y la dapsona oral, sin embargo, dada la naturaleza be-
nigna del cuadro en muchas ocasiones este tipo de te-

rapia son innecesarias?®

La dapsona fue considerada por algun tiempo como el
tratamiento de eleccion de casos severos que lo ame-
riten, mas por su accién antiinflamatortia que por la
accion antimicrobiana,’ pero por sus efectos colaterales

se la ha usado solo en casos muy necesarios

Es un cuadro de infrecuente observacion y los re-
portes bibliogréficos acerca del tema son igualmente
escasos. Sus especiales caracteristicas clinicas y evo-
lutivas permiten diferenciarlo de otros cuadros si-
milares que cursan con el mismo rango de edad. El
proceso tiene una evolucion benigna con resolucion
espontanea, por lo general no precisan de mayor tra-
tamiento. Lociones calmantes, esteroides topicos, los
antihistaminicos que por su accién sedante pueden

ser utiles y los antibi6ticos en caso de sobreinfeccion.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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Cinco de estos casos fueron vistos en forma espaciada
a lo largo de 20 afios en nuestro centro y uno de ellos
lo vimos en otro pais. El escaso nimero de pacientes
que hemos observado en este periodo de tiempo, nos
habla de la rareza de su observacion, por lo cual nos

ha parecido de interés su reporte.
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API is a disease that was described in 1979 by authors
Kahn and Rywlin, who reported two cases in a boy and
a girl, whose parents told them that the symptoms had
started practically at birth with an almost identical evo-
lution! However, these same authors state that other
dermatologists had previously presented similar cases
without being able to identify a disease as such and wi-
thout results in the established treatments. They also
indicate that in 1977 and 1978, Jarratt reported nine
cases with a range of onset between 2 to 10 months. The
patients were followed until spontaneous remission,

which occurred at 18 to 20 months of age.

Clinically it is characterized by the early appearance of

recurrent outbreaks of erythematous papules that rapidly

Infantile pustular acrodermatitis (API) or infantile acropustulosis is a re-
latively rarely observed pathology in dermatology and pediatrics. It is a
process that is common in children under two years of age, presenting
with papules, pustules and vesicles located in acral areas, such as hands
and feet. We present six cases, all of them in young children who pre-

sented this type of lesions and a brief review of the picture is made.

evolve into vesicles and pustules, with an approximate
size of 1 to 4 mm. The preferential location is palms and
soles, but there may be involvement of the dorsum of
hands and feet and with a lower frequency, face, scalp,
trunk and extremities. Outbreaks last approximately 7
to 14 days with spontaneous remission and subsequent
relapses. As the evolution progresses, they are less fre-
quent and usually the disease tends to disappear after
the second or third year? Although most cases have been
reported in black patients, it can appear in any race and
sex, being its incidence unknown and its final evolution,

as already indicated, favorable.
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CASE NO.1

Female patient, one year and seven months old, whose
mother reported that the process began one year earlier
with papules, vesicles and pustules located on the
hands, feet and knees, with approximately one year of

return and accompanied by intense pruritus.

A culture of the pustules was performed and was negative.

Histopathologic study reported: thickened skin with

subcorneal and intraepidermal pustule formation,

Review Article

loaded with neutrophilic polymorphonuclear cells. Ad-
jacent epidermis with granulosa reinforcement and
crust formation. Thickening of the stratum Malpighi
and mild prolongation of papillae with exocytosis of
lymphocytes and neutrophils. Dermis with moderate

superficial perivascular lymphocyte infiltrate.

DIAGNOSIS

SUBCORNEAL AND INTRAEPIDERMAL PUSTULAR DER-
MATITIS, COMPATIBLE WITH INFANTILE PUSTULAR
ACRODERMATITIS PUSTULOSA.

e

Case No.1. Presence of vesicular papules and pustules on erythematous base located on hands and feet
(Photos 1-2 -3). Histopathology reports findings compatible with the disease (Photo 4).
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CASES NOS. 2 T0 6
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Since all the cases had very similar characteristics, we
decided to unify them in order to make the article more
agile. All the children presented similar characteristics
to the previous case, i.e., very early onset, between 2
and 6 months of age, presence of pustular and vesi-
cular lesions on a background of erythema. In all cases
there was persistent moderate to severe pruritus that
responded moderately to topical and systemic antipru-

ritics. The biopsies as can be seen in the corresponding

photos, showed the same pattern with subcorneal and
intraepidermal pustules. In almost all cases the bacte-
riological culture was negative and in the three or four
children who were followed up, the disease gradually
decreased until its disappearance between two and
three years of age. In case No. 4, there was persistence
of pruritus until a little over three years of age. There

was no need to administer dapsone in these patients.

Case No.3. Similar clinical (Photo 1-2) and histopathological (Photo 3) characteristics.
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Case No.4. Vesicles and pustules on soles, invading the dorsum of the feet and proximal part of the leg (Photo 1-2). In
this patient the evolution of pruritus was more prolonged. Histopathology (Photo 3) confirmed the diagnosis.

Case No.5. The clinical (Photos 1-2) and histopathological (Photo 3) characteristics, as well as the evolutionary ones, are
almost identical to the previous cases. A blister is observed on the heel (Photo 2).
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Case No.-6 Multiple papules and pustules invading soles and lateral aspect of feet as well as palms and lateral aspect of
hands (Photos 1-2-3). Clinic and histopathology (Photo 4.) similar to the previous cases.

API is a benign, relapsing, vesicular-pustular, self-li-
mited, self-limiting rash, localized especially on the
acral areas of infants and with a generally chronic
course. The cause of the disease remains obscure,
however, several studies describe this picture after a
scabiotic infection and it is thought that it may be an

allergic reaction to the scabies mite.

IPA can be present from birth or begin at any time up
to two or three years of age, although there are rare
reports of onset up to 9 years of age, with recurrences
being very frequent while their intensity decreases in
each outbreak as time goes by, until they finally disa-

ppear without leaving sequelae

Usually the picture is characterized by the existence of

a more or less intense pruritus of local location, which

is associated with the presence of papular-pustular le-
sions that end in crusts in a few days. Each outbreak
lasts approximately 7 to 14 days with regression and
recurrence every two to four weeks. Although the pre-
dominant location is acral, it can affect the dorsum of
hands and feet, extremities, trunk, face and scalp. The
disease has been associated with atopic dermatitis in a

non-negligible percentage of cases.

The diagnosis is purely clinical; however, histopathology

may be necessary when there are justifiable doubts

Despite being a benign condition, recurrent episodes
may be accompanied by irritability, sleep disorders,

excoriations and secondary infections?

Histopathology shows the presence of unilocular,
subcorneal or intraepidermal pustules containing

neutrophils or eosinophils and polymorphonuclear
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cells. In the dermis there may be a sparse perivas-
cular lymphohistiocytic infiltrate with some neutro-

phils and eosinophils.®

The differential diagnosis is made with other diseases
of the neonatal period such as: erythema toxicum neo-
natorum, transient neonatal pustular melanosis, epi-
dermolysis bullosa, Langerhans cell histiocytosis. The
main differential diagnosis is scabies, especially when
superinfected, dyshidrotic eczema, impetigo and sub-

corneal pustular dermatosis.5-7

Various treatments have been advocated over time
with varying results and acceptance. Among them
are topical corticosteroids, oral antihistamines, oral
erythromycin and oral dapsone, however, given the
benign nature of the condition, in many occasions this
type of therapy is unnecessary® Dapsone was con-
sidered for some time as the treatment of choice for
severe cases that warrant it, more for its anti-inflam-
matory action than for its antimicrobial action; but
due to its side effects it has been used only in very

necessary cases.

It is an infrequently observed condition and biblio-
graphic reports on the subject are equally scarce. Its
special clinical and evolutive characteristics allow to
differentiate it from other similar conditions in the
same age range. The process has a benign evolution
with spontaneous resolution, usually not requiring
further treatment. Soothing lotions, topical steroids,
antihistamines, which due to their sedative action can
be useful, and antibiotics in case of superinfection. Five
of these cases were seen spaced over 20 years in our
center and one of them was seen in another country.
The small number of patients that we have observed in
this period of time, speaks of the rarity of their obser-

vation, so we thought it was interesting to report them.
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El sindrome de oclusiéon de los foliculos terminales abarca cuatro enti-

dades clinicas que tienen una fisiopatologia similar, incluye hidrosade-
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INTRODUCCION

y del seno pilonodal. Aunque se desconoce la patogenia exacta de este
conjunto de patologias, todas las evidencias sugieren que comparten un
mismo proceso patolégico iniciado por la oclusion folicular en areas por-
tadoras de glandulas apocrinas. Se presenta el caso de un paciente de 22

afios, con caracteristicas clinicas tipicas.

CASO CLINICOD

La hidrosadenitis supurada, el acné conglobata, la ce-
lulitis disecante del cuero cabelludo y el seno pilonodal
integran un conjunto de afecciones inflamatorias de
rasgos clinicos comunes y proceso patogénico similar
localizado en los foliculos terminales. Es un trastorno
infrecuente que afecta mas a menudo a hombres de 18

a 40 afos y a individuos de raza negra:

Descrita en 1956, por Pillsbury, Kligman y Shelley,
quienes argumentaron que el evento patogenético
central era la hiperqueratinizacién y la dilataciéon de
las paredes foliculares con oclusién y retencion de pro-
ductos cérneos e infeccion bacteriana secundaria, re-
sultando un proceso inflamatorio crénico del conducto
pilosebaceo, de las glandulas apocrinas o de ambos, con

supuracion, sinus y cicatrices >

Paciente de sexo masculino de 22 afios de edad, sin ante-
cedentes heredofamiliares, antecedente de haber tenido
hace 2 afios un quiste pilonodal tratado por proctologia.
No fuma, ingesta de alcohol ocasional. Acudié a consulta
con cuadro clinico de 7 afios de evolucion aproximada-
mente, con una dermatosis diseminada a piel cabelluda,
region parieto occipital, nuca, constituida por extensas
placas alopécicas, cicatrices queloides, y papulas y né-
dulos eritematosos en region cervical posterior (figura 1,
2y 3 ). En ambos gldteos, quistes de diversos tamaiios,
cicatrices excavadas hiperpigmentadas (figura 4). En
dorso lesiones nddulo quisticas con zonas necrdticas
(figura 5). Examenes generales, incluyeron: hemograma
completo, perfil hepatico, glucemia, dehidroepiandros-
terona sulfato, testosterona libre, androstenediona,
dentro de parametros normales, trigliceridos 321 mgy/dl,

resto de perfil lipidico normal.
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Figura 1y 2. Piel cabelluda con placas aldpecicas, cicatrices queloides, Figura 5. En regién dorso, nédulos y quistes con algunas zonas ne-
en vertex y lesiones activas en nuca. croticas.

DISCUSION

El sindrome de oclusion folicular esta compuesto por hi-
dradenitis supurativa, acné conglobata, sinus pilonidal y
celulitis disecante del cuero cabelludo constituyendo asi

la tétrada de oclusién folicular.

Sugerida por primera vez en 1956 por Pillsbury, Kligman
y Shelley quienes, por las semejanzas anatémicas, fisio-
patolégicas y clinicas de este evento inflamatorio mul-
tiple, describieron la triada de oclusién folicular (celulitis
abscedans, acné conglobata e hidradenitis supurativa),
mas tarde en 1975 Plewig y Kligman afiadieron otra en-
tidad, el sinus pilonidal, denominando a este cuadro, té-

trada de oclusion folicular 23

El 2007 la Dra. Ana Kaminsky sugirié el nombre de sin-
drome de oclusidén folicular de los foliculos terminales
(SOFT)4 que respeta la individualidad de las entidades
que integran este cuadro e identifica el sitio donde se de-
sarrolla el proceso patologico teniendo en cuenta que hay
tres tipos de estructura de la unidad pilosebacea:

+  Foliculo velloso: con un pelo corto y fino y glan-

dulas sebaceas pequeiias.

+  Foliculo sebaceo: con un pelo de tamafio mediano y

glandulas sebaceas grandes multilobuladas.

Figura 4. En region gltitea, quistes de diversos tamarios, cicatrices ) .
excavadas hiperpigmentadas. +  Foliculo terminal: con un pelo largo y grueso y una

gran glandula sebécea. Los foliculos terminales de
la axila, la ingle, el pliegue anal, el pubis y el cuero
cabelludo se relacionan a menudo con gldndulas

sudoriparas apocrinas, lo que configura la llamada
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unidad pilosebacea apocrina, constituida por un fo-
liculo con anexo sebaceo y glandula sudoripara apo-
crina, cuya funcion se relaciona con factores gené-
ticos y hormonas circulantes como los andrégenos,
responsables del aumento de tamaiio de las glan-

dulas sebdceas y de la excrecién de sebo 4

Hidradenitis supurativa

La hidradenitis supurativa, es una enfermedad cutanea
inflamatoria crénica y recurrente que inicialmente se
presenta como nddulos subcutaneos sensibles que con-
fluyen en abscesos dérmicos profundos. Las lesiones
ocurren con mayor frecuencia en dreas de la piel con
glandulas apocrinas como axilas, inguinal, perianal,

perineal, infra mamaria y gliteoss

La enfermedad ocurre después de la pubertad, con un
pico de incidencia en la segunda y tercera décadas de la
vida. Se presenta con una frecuencia tres veces mayor en

el sexo femenino.

En su etiologia se consideran la predisposicién genética,
el factor hormonal, los traumatismos repetidos. Se ha
documentado una asociacién altamente significativa con

el tabaquismo y el sobrepeso?

La lesién inicial es el taponamiento folicular con
oclusion, infeccion secundaria y la posterior respuesta
inflamatoria, destruccion del aparato pilosebaceo-apo-

crino con extension al tejido subcutaneo adyacente’

Las caracteristicas tipicas de las lesiones, la topografia,
cronicidad y recurrencias establecen el diagndstico. La
ecografia es util para la estadificacién, y en el diag-
nostico diferencial, asi como en la demostracion de la
existencia de inflamacién subclinica y trayectos fistu-

losos inaparentes ®

El abordaje integral de esta enfermedad se inicia en el
manejo de los posibles factores desencadenantes y exa-
cerbantes. Los corticoides orales pueden ser utiles en
los brotes en pautas cortas. Prednisona a dosis de hasta
0,5-1mg/kg/dia. Los tratamientos antibiéticos prolon-

gados dependen, por un lado, de la disminucién de la

J. Diez de Medina et. al

carga bacteriana en las lesiones (microbioma), enten-
diendo que estos microorganismos de baja patogenicidad
suponen un estimulo para la respuesta inmune, y por
la eliminacién del biofilm. Por otro lado, se ha demos-
trado que algunos antibidticos tienen cierto efecto an-
tiinflamatorio. El uso combinado de clindamicina y ri-
fampicina (300mg de cada farmaco cada 12 h durante 10
semanas) se ha posicionado como uno de las principales

alternativas terapéuticas en casos moderados-graves.?'

Acné Conglobata
Es la forma mas grave e infrecuente del acné vulgar,
caracterizada por la formacion de comedones, nédulos,

abscesos, quistes, fistulas y cicatrices.

Es una patologia poco frecuente y puede desarrollarse de
inicio o a partir de formas leves de acné, siendo la pre-

sentacién mas grave del acné vulgar.

Los varones son mas afectados y suele presentarse con

mayor frecuencia entre los 18-30 afios.*

La causa primaria sigue siendo desconocida, pero
se propuso una reactividad al cutibacterimun acnés
como factor destacable inmerso en un complejo

proceso de autoinflamacién.”

Las zonas de compromiso mas frecuente son la cara, la
region superior del tronco, los gltiteos, el abdomen, los
miembros, la nuca, los 16bulos de las orejas y el cuero
cabelludo; se acompafia con seborrea. Se caracteriza
por la presencia de comedones agrupados, papulas,
pustulas y nédulos, que acomparian procesos inflama-

torios profundos.>®

Celulitis disecante del cuero cabelludo

La celulitis disecante del cuero cabelludo, también co-
nocida como perifoliculitis capitis abscedens et suffo-
diens o enfermedad de Hoffman, es una alopecia ci-
catricial. También se ha descrito como una alopecia
cicatricial neutrofilica de origen desconocido. Inicial-
mente, descrita por Spitzer en 1903, la afeccién recibi6

su nombre epénimo en 1908.
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El evento patoldgico primario es la obstruccion del in-
fundibulo pilar por hiperqueratosis, acumulacion de
productos foliculares obstruidos con rotura y una in-
tensa reaccién inflamatoria en el bulbo del foliculo
piloso. Esto conduce a la formacion de pustulas que se
convierten en tractos que finalmente se fusionan en

tejido inflamado crénicamente 4

La celulitis disecante del cuero cabelludo se encuentra
predominantemente en hombres de ascendencia afroca-
ribefia en la edad adulta temprana o en la mediana edad,
aunque ocasionalmente se ha informado que las mujeres
y los individuos caucdsicos se ven afectados. La causa

probablemente sea multifactorial 4

El examen patoldgico puede mostrar un nimero re-
ducido de foliculos con evidencia de rotura folicular y

presencia de neutrofilos.

El diagndstico es clinico. Hay una amplia variedad de
tratamientos que se han reportado, incluyendo la terapia
de supresion antibiético, sulfato de zinc, isotretinoina,
corticosteroides, antiandrogenos, agentes bioldgicos, te-
rapia con laser, terapia fotodindmica con acido amino-
levulinico, radioterapia, terapia quirdrgica limitada, y

reseccion quirdrgica radical (escalpectomia)5

Seno Pilonodal

El seno pilonodal es una enfermedad reportada por An-
derson et al como un cabello detectado en una tlcera
sacrococcigea en 1847, definida en primer lugar por
Hodges et al como un término de seno pilonodal y que
se encuentra principalmente en el area sacrococcigea.
Ademas de esta area, también se puede ver en locali-
zaciones raras como ombligo, frente, cuero cabelludo,
clitoris, area interdigital, pene, abdomen, cuello y axila.
Incidencia fue de 26 casos por 100.000, afectando a
hombres dos veces mds que a mujeres y es mas comun
en adultos jovenes. Se cree que los hombres corren un
mayor riesgo debido a su naturaleza hirsuta. El seno pi-
lonodal también se asocia con obesidad, ocupacion se-

dentaria e irritacion o traumatismo local
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La enfermedad pilonodal puede aparecer como un
absceso agudo junto con la formacion del tracto sinusal
0 por abscesos cronicos o recurrentes con trayectos si-
nusales extensos y ramificados. La forma comun es un
absceso agudo caracterizado por la existencia de una
fosa en la linea media en la hendidura natal tipicamente
identificada a 4 a 8 cm del ano. Este tracto primario
conduce a una cavidad subcutanea, que contiene tejido
de granulacién y, por lo general, foliculos pilosos que
estan presentes en dos tercios de los casos en hombres
y en un tercio de los de mujeres y pueden verse proyec-

tados desde la abertura de la piel®

El manejo de la enfermedad pilonodal depende de
su presentacién y varia desde una simple incisiéon y
drenaje hasta una escisién amplia con extensos proce-

dimientos reconstructivos

CONCLUSION

Las entidades agrupadas como tétrada de oclusién foli-
cular: celulitis disecante, acné conglobata, hidradenitis
supurativa y quiste pilonodal se pueden considerar de
forma aislada o en varias combinaciones, a menudo se
encuentran 2 o 3 en el mismo paciente, como en el caso
clinico presentado, donde el examen clinico es funda-
mental para el diagndstico. El tratamiento prescrito fue
Doxiciclina 100 mg VO dia, Dapsona 100 mg VO dia. Las
lesiones se detuvieron con esta asociacién antibidtica, al
momento el paciente es valorado por cirugia de cabeza y
cuello para dar una solucién a las lesiones de cuero ca-
belludo. Las opciones médicas y quirtirgicas para estos

trastornos siguen siendo algo limitadas en su eficacia.
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INTRODUCTION

Follicular occlusion tetrad encompasses four clinical entities with similar
pathophysiology, including suppurative hidradenitis, acne conglobata,
dissecting cellulitis of the scalp and pilonodal sinus. Although the exact
pathogenesis of this group of pathologies is unknown, all the evidences
suggest that they share the same pathological process initiated by folli-
cular occlusion in areas bearing apocrine glands. The case of a 22-year-old

patient manifesting typical clinical characteristics is presented.

CLINICAL CASE

Suppurative hidradenitis, acne conglobata, dissecting
cellulitis of the scalp and pilonodal sinus integrate a set
of inflammatory conditions of common clinical features
and a similar pathogenic process taking place within
terminal hair follicles. It is a rare disorder which com-

monly affects men ages 18 to 40 and black patients:

Described in 1956 by Pillsbury, Kligman and Shelley,
who argued that the main pathogenic event was the
hyperkeratinization and dilation of the follicular
walls with occlusion and corneal retention, as well as
secondary bacterial infection, resulting in a chronic
inflammatory process of the pilosebaceous duct, apo-
crine glands or both, along with suppuration, sinus

and scarring?

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

A 22-year-old male patient, with no hereditary family
history, but a history of pilonodal cyst treated by proc-
tology 2 years ago. No smoking and occasional alcohol
intake. He presented with a 7-year-old clinical picture:
dermatosis of the scalp, parieto-occipital region, nape
of the neck, consisting of extensive alopecic plaques,
keloid scars, and erythematous papules and nodules
in the posterior cervical region (Figures 1, 2 and 3). On
both buttocks, cysts of various sizes, hyperpigmented
excavated scars (figure 4). On the back, cystic nodule
lesions with necrotic areas (figure 5). General tests in-
cluded complete blood count, liver profile test, blood
sugar levels, dehydroepiandrosterone sulfate, free tes-
tosterone, androstenedione, within normal parameters,

triglycerides 321 mg/dl, rest of normal lipid panel.
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Figures 1 and 2. Scalp with alopecic plaques, keloid scars, on the Figure 5. In the back region, nodules and cysts with some necrotic areas.
vertex and active lesions on the nape of the neck.

DISCUSSION

Follicular occlusion syndrome is composed of hidrade-
nitis suppurativa, acne conglobata, pilonidal sinus, and
dissecting cellulitis of the scalp, thus constituting the

follicular occlusion tetrad.

First suggested in 1956 by Pillsbury, Kligman and
Shelley who, by the anatomical, pathophysiological
and clinical similarities of this multiple inflammatory

event, described the follicular occlusion triad (abs-

) . . . cedans cellulitis, acne conglobata and hidradenitis su-
Figure 3 Erythematous papules and nodules on posterior cervical region.

ppurativa). Later in 1975, Plewig and Kligman added
another entity, the pilonidal sinus, naming this clinical

picture, follicular occlusion tetrad.>3

In 2007, Dr. Ana Kaminsky suggested the name follicular
occlusion syndrome of the terminal follicles (FOST)}
which respects the individuality of the entities that make
up this table and identifies the site where the patholo-
gical process develops, taking into account that there are
three types of structure of the pilosebaceous unit:
Villous follicle: short, fine hair and small seba-

ceous glands.

Sebaceous follicle: medium-sized hair and large

multilobed sebaceous glands.

Figure 4. In the gluteal region, cysts of various sizes, hyperpigmented
excavated scars. - Terminal follicle: long, thick hair and a large se-

baceous gland. The terminal follicles of the axilla,
groin, anal fold, pubis, and scalp are often asso-

ciated with apocrine sweat glands, which make
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up the so-called apocrine pilosebaceous unit, con-
sisting of a follicle with sebaceous appendage and
an apocrine sweat gland, whose function is related
to genetic factors and circulating hormones, such
as androgens, responsible for the increase in size of

the sebaceous glands and the excretion of sebum#

Suppurative hidradenitis

Hidradenitis suppurativa is a chronic and recurrent
inflammatory skin condition that initially presents
as tender subcutaneous nodules coalescing into deep
dermal abscesses. Lesions most often occur in skin areas
with apocrine glands such as the axillae, inguinal, pe-

rianal, perineal, inframammary, and buttocks>s

This condition manifests after puberty, with a peak in-
cidence in the second and third decades of life. It’s three

times more frequent in females.

Its etiology considers genetic predisposition, hor-
monal factors, repeated trauma. A highly significant
association with smoking and being overweight has

been documented.t

The initial lesion is follicular plugging with occlusion,
secondary infection and subsequent inflammatory res-
ponse, destruction of the pilosebaceous-apocrine appa-

ratus with extension to the adjacent subcutaneous tissue’

The typical characteristics of the lesions, topography,
chronicity and recurrence establish the diagnosis. Ultra-
sound is useful for staging, and the differential diag-
nosis, as well as in demonstrating the existence of sub-

clinical inflammation and inapparent fistulous tracts?

The comprehensive approach to this disease begins
with the management of possible triggering and exa-
cerbating factors. Oral corticosteroids can be useful
in outbreaks in short-course regimens. Prednisone at
doses of up to 0.5-1mg/kg/day. On the one hand, pro-
longed antibiotic treatments depend on the reduction
of the bacterial load in the lesions (microbiome), un-
derstanding that these low-pathogenic microorga-

nisms are a stimulus for the immune response, and on

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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the elimination of the biofilm. On the other hand, some
antibiotics have been shown to have some anti-in-
flammatory effect. The combined use of clindamycin
and rifampicin (300omg of each drug every 12h for 10
weeks) has positioned itself as one of the main thera-

peutic alternatives in moderate-severe cases.°

Acne conglobata
It is the most serious and rare form of acne vulgaris,
characterized by the formation of comedones, nodules,

abscesses, cysts, fistulas and scars.

It is a rare pathology, which can develop from scratch or
from mild forms of acne, the most serious presentation

being acne vulgaris.

Males are more affected by the condition and it usually

manifests more frequently between the ages 18-30.1

The primary cause remains unknown. However, re-
activity to cutibacterimun acnes is considered a re-
markable factor immersed in a complex process of

self-inflammation.2

The most frequent compromised areas are the face,
the upper region of the trunk, the buttocks, the ab-
domen, the limbs, the neck, the earlobes and the
scalp; it is accompanied with seborrhea. It is charac-
terized by the presence of grouped comedones, pa-
pules, pustules and nodules, which accompany deep

inflammatory processes.>'3

Dissecting cellulitis of the scalp

Dissecting cellulitis of the scalp, also known as perifolli-
culitis capitis abscedens et suffodiens or Hoffman’s di-
sease, is a scarring alopecia. It has also been described
as neutrophilic cicatricial alopecia of unknown origin.
Initially described by Spitzer in 1903, the condition was

given its eponymous name in 1908.

The primary pathologic event is obstruction of the
pillar infundibulum by hyperkeratosis, accumulation
of obstructed follicular products with rupture, and in-

tense inflammatory reaction in the hair follicle and
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bulb. This leads to the formation of pustules that de-
velop into tracts that eventually coalesce into chroni-

cally inflamed tissue.4

Cellulitis dissecans of the scalp is found predominantly
in men of Afro-Caribbean descent in early adulthood or
middle age, although women and Caucasians have occa-
sionally been reported to be affected. The cause is pro-

bably multifactorial

Pathologic examination may show a reduced number of
follicles with evidence of follicular rupture and the pre-

sence of neutrophils.

Diagnosis is clinical. There are a wide variety of treat-
ments that have been reported, including antibiotic su-
ppression therapy, zinc sulfate, isotretinoin, corticos-
teroids, antiandrogens, biologic agents, laser therapy,
aminolevulinic acid photodynamic therapy, radiation
therapy, limited surgical therapy, and surgical resection.

radical (scalpectomy).51®

Pilonodal sinus

Pilonodal sinus is a disease reported by Anderson et al.
as hair detected in a sacrococcygeal ulcer in 1847, first
defined by Hodges et al. as a pilonodal sinus and found
primarily in the sacrococcygeal area. In addition to this
area, it can also be seen in rare locations such as the
navel, forehead, scalp, clitoris, interdigital area, penis,

abdomen, neck, and armpit.

Its incidence corresponded to 26 cases per 100,000,
affecting men twice as often as women. It is more
common in young adults. Males are thought to be at
higher risk due to their hirsute nature. Pilonodal sinus is
also associated with obesity, sedentary occupation, and

local irritation or trauma.?

Pilonodal disease can appear as an acute abscess along
with sinus tract formation or as chronic or recurrent
abscesses with extensive and branching sinus tracts.
The common form is an acute abscess characterized

by the existence of a midline fossa in the natal cleft

J. Diez de Medina et. al

typically identified 4 to 8 cm from the anus. This
primary tract leads to subcutaneous cavity, which
contains granulation tissue and, usually, hair follicles
present in two-thirds of cases in men and one-third
of cases in women. It can be seen projecting from the

opening of the skin®

Treatment of pilonodal disease depends on its presen-
tation and ranges from simple incision and drainage to

wide excision with extensive reconstructive procedures®

CONCLUSION

The entities grouped as a follicular occlusion tetrad: dis-
secting cellulitis, acne conglobata, hidradenitis suppu-
rativa and pilonodal cyst can be considered in isolation
or in various combinations, often 2 or 3 are found in the
same patient, as in the clinical case presented, where
clinical examination is essential for diagnosis. The
prescribed treatment was Doxycycline 100 mg PO daily,
Dapsone 100 mg PO daily. The lesions disappeared with
this antibiotic association. Currently, the patient is eva-
luated for head and neck surgery to treat scalp lesions.
Medical and surgical options for these disorders remain

somewhat limited in their effectiveness.
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RESUMEN

El liquen plano constituye una enfermedad inflamatoria mucocutanea
crénica e idiopdtica, con una rara variante palmar de dificil diagnéstico
por su presentacion clinica atipica y con miultiples opciones terapéuticas
en la actualidad; una de ellas, el bafio PUVA, el cual presenta buenos re-
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sultados y escasos efectos adversos a diferencia de la corticoterapia tradi-

cional. Presentamos el caso de un paciente masculino de 70 afios, que hace

Palabras clave: liquen
plano palmar, bario PUVA,
corticoterapia

6 meses debutd con placas marrdn violaceas descamativas en area palmar
con diagnéstico histopatolégico de liquen plano, manejado inicialmente
con esteroide topico y urea sin mejoria, por lo que se inici6 tratamiento
con bafio PUVA obteniéndose una mejoria del 90% sin reportarse efectos
adversos tras 3 meses de seguimiento, convirtiéndose en una opcién tera-

péutica ttil y segura ante casos refractarios.

pigmentada, tifla negra, dishidrosis, eritema fijo

INTRODUCCION

pigmentado/-¢ entre otros. En cuanto a su manejo,

El liquen plano es una enfermedad inflamatoria hasta el momento no existe un protocolo esta-

-034

cronica e idiopatica de la piel, pelo, ufias y mem-
branas mucosas.' Proviene del vocablo griego leichen
“musgo de arbol” y del latin planus “plano”2 con
una prevalencia del 0.1-4%?3 y probable origen in-
munitario. Se han documentado multiples variantes
de acuerdo a su morfologia, configuracion o locali-
zacion. Una de ellas, la variedad palmoplantar mas
frecuente en varones entre 20-40 afios. Tipica-
mente, el liquen plano, se presenta como papulas
purpuricas, poligonales pruriginosas y con escama
fina2 Sin embargo, la forma palmoplantar es infre-
cuente y a menudo no se presenta con la morfologia
clasica4 lo que dificulta su diagndsticos planteandose

algunos diferenciales como dermatitis de contacto

blecido, por lo que continuamente se siguen propo-
niendo varias opciones -7 una de ellas el bafio PUVA,

el cual ha resultado prometedor.

CASO CLiNICOD

Paciente masculino de 70 aflos de edad, sin antece-
dentes patoldgicos de importancia. Presenta desde hace
6 meses y sin causa aparente, placas queratdsicas ma-
rron-violaceas discretamente infiltradas, poco definidas
con descamacion fina en la superficie de ambas palmas,
respetando el dorso de las manos y las uiias. Debido al
polimorfismo clinico se indica biopsia con reporte his-

toldgico de liquen plano, siendo manejado con corticoide
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Fotografia 1. Afectacién palmar pretratamiento.

topico de alta potencia y urea sin mejoria (Fotografia 1),
por lo que se decide terapia con bafio PUVA, con evo-
lucién favorable (Fotografia 2), pues se obtuvo una re-
duccidn clinica del 90% de las lesiones al cabo de 9 se-
siones de bafios PUVA, sin reportarse efectos secundarios

tras 3 meses de seguimiento.

DISCUSION

El liquen plano palmar es una forma rara de presen-
tacién del liquen plano, con una incidencia del 3.5%
seglin Girarte y cols; su clinica no es especifica y
aunque hasta el momento no existe un protocolo te-
rapéutico establecido que sea 100% eficaz, los este-
roides tdpicos se han propuesto como primera linea.
Sin embargo, su accion es exclusivamente sintomatica
con marcados efectos adversos, casos refractarios o
recaidas y probabilidad de absorcién sistémica. Por
estas razones, continuamente se siguen proponiendo
opciones terapéuticas que sean seguras, eficaces y
sostenibles como la terapia con bafio PUVA debido a
su versatilidad y limitados efectos secundarios. La
terapia PUVA se basa en la interaccién entre la ra-
diacion ultravioleta A y un farmaco fotosensibilizante
o psoraleno, que determinan reiteradas reacciones fo-
totoxicas controladas® Su espectro terapéutico va de
los 320-350 nm de longitudes de onda. Posee efectos
antiproliferativos secundarios a la génesis de fo-

toaductos de ADN vy la apoptosis linfocitaria, con ca-

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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Fotografia 2. Afectacién palmar postratamiento bafio PUVA.

pacidad de penetracion hasta la dermis profunda.® Los
pacientes son sumergidos en una solucién de 0,5-5
mg/l de 8-MOP o de 0,2-0,5 mg/1 de trioxaleno a 30-
37,5 °C durante 15-20 minutos, luego se procede al
secado de la piel y a la exposicion a radiacion UVA de
2-/ veces por semana. La dosis inicial va de 0,2y 0,5
J/cm?, los incrementos deben realizarse pasados los 5
primeros dias y no deben superar el 30 % de la dosis
fototdxica minima.° Para alcanzar ptimos resultados,
es preciso un cumplimiento terapéutico estricto,
puesto que la fotosensibilizacion disminuye rapida-
mente con el tiempo, aproximadamente 20 veces en 2
horas; este inconveniente, a la vez constituye una de
las principales ventajas, ya que el paciente puede re-
integrase a sus actividades cotidianas sin medidas de
proteccién extras. Por otra parte, existe una excelente
absorcion en piel de los psoralenos que se liberan du-
rante el bafio y los niveles plasmaticos son muy bajos,

lograndose asi una eliminacion rdpida."

CONCLUSION

El liquen plano palmar constituye una enfermedad
rara cuya presentacion clinica dificulta su diagndstico,
en estos casos la terapia con bafio PUVA resulta eficaz,
razonablemente segura y prometedora en el manejo
actual del liquen plano refractario a corticoesteroides,

obteniendo grandes resultados en un corto tiempo.
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ABSTRACT

Lichen planus is a chronic and idiopathic mucocutaneous inflammatory
disease, with a rare palmar variant that is difficult to diagnose due to its
atypical clinical presentation. It presents with multiple therapeutic op-
tions; one of them, PUVA bath therapy, which presents good results and few
adverse effects, unlike traditional corticosteroid therapy. A 70-year-old
male patient presents with 6-month scaly violet-brown plaques in the
palmar surface with histopathological diagnosis of lichen planus, ini-
tially treated with topical steroids and urea without improvement. Conse-
quently, treatment with PUVA bath therapy resulted in 90% improvement

without reporting adverse effects after 3 months of follow-up, making it

a useful and safe therapeutic option in refractory cases.

INTRODUCTION

Lichen planus is a chronic and idiopathic inflammatory
disease of the skin, hair, nails and mucous membranes
It comes from the Greek word leichen “tree moss” and
from the Latin planus “plane” with a prevalence of
0.1-4%?3 and probable immune origin. Multiple variants
have been documented according to their morphology,
configuration or location. One of them, the palmoplantar
variety is most frequent in males between ages 20 to 40.
Typically, the lichen planus is presented as itchy poly-
gonal purpuric papules with fine scale> However, the
palmoplantar form is rare and often does not present
with the classic morphology* which makes it difficult to
diagnose; considering some differential diagnoses, such
as pigmented contact dermatitis, black ringworm, dys-

hidrosis, fixed pigmented erythema;® among others.

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

As far as its treatment is concerned, so far there is no
established protocol, so several options are frequently
proposed -7 one of which is PUVA bath therapy, labeled

as promising.

CLINICAL CASE

The case of a 70-year-old male patient with no relevant
family or personal medical history is presented. The pa-
tient presents with 6-month-old brown-violet keratotic
plaques, without apparent cause, discretely infiltrated,
poorly defined with fine peeling on the surface of both
palms, respecting the back of the hands and nails. Due
to clinical polymorphism, biopsy with histological report
of lichen planus is indicated, with treatment using hi-
gh-potency topical corticosteroids and urea, seeing

no improvement (Photo 1). Consequently, PUVA bath
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Photograph 1: Palmar involvement pretreatment.

therapy is considered, resulting in a favorable evolution
(Photo 2), and a clinical reduction of 90% of the lesions
was obtained after 9 sessions with no reported side

effects after 3 months of follow-up.

DISCUSSION

Palmar lichen planus is a rare form of lichen planus,
with an incidence of 3.5% according to Girarte et al;
its clinical picture is not specific and although so far
there is no established therapeutic protocol that is
100% effective, topical steroids have been proposed as
the first line of treatment. However, their mechanism
of action is exclusively symptomatic with marked ad-
verse effects, refractory cases or relapses and pro-
bability of systemic absorption. For these reasons,
therapeutic options that are safe, effective and sustai-
nable, such as PUVA bath therapy continue to be pro-
posed continuously due to its versatility and limited
side effects. PUVA therapy is based on the interaction
between ultraviolet A radiation and a photosensitizing
drug or psoralen, which results in repeated controlled
phototoxic reactions® Its therapeutic spectrum ranges
from 320-350 nm wavelengths. It has anti-prolife-
rative effects that are secondary to the genesis of DNA

photoadducts and lymphocyte apoptosis, with pene-

C. Valdivieso et. al

Photograph 2: Post-treatment palmar involvement PUVA bath.

tration capacity up to the deep dermis? Patients are
immersed in a solution of 0.5-5 mg/l of 8-MOP or
0.2-0.5 mg/l of trioxalene at 30- 37.5 °C for 15-20
minutes. Their skin is then dried and exposed to
UVA radiation 2-4 times per week. The initial dose
is 0.2 and 0.5 J/cm2. The increments should be made
after the first 5 days and should not exceed 30% of
the minimum phototoxic dose. To achieve optimal
results, strict therapeutic compliance is necessary
because photosensitization decreases rapidly over
time; approximately, 20 times in 2 hours. This disad-
vantage, at the same time, constitutes one of the main
advantages, since patients can reintegrate into their
daily activities without extra safety measures. On the
other hand, the absorption of psoralens, which are re-
leased during the bath, is excellent. Plasma levels are

very low, thus achieving rapid elimination.o-1

CONCLUSION

Palmar lichen planus is a rare disease whose clinical
presentation makes it difficult to diagnose. In these
cases, therapy with PUVA bath is effective, reasonably
safe and promising in the current treatment of re-
fractory to corticosteroids lichen planus, obtaining

great results in a short time.
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INTRODUCCION

Las dermatomicosis se pueden dividir segin el patdgeno
responsable en infecciones por dermatofitos, levaduras y
mohos! Las tifias o dermatofitosis son infecciones fre-
cuentes en la piel causadas por dermatofitos, capaces de
invadir tejido queratinizado, produciendo placas anulares,
eritematosas y descamativas. El Trichophyton menta-
grophytes es un hongo zoofilico que afecta a mamiferos
y aves. Es el segundo microorganismo reportado luego del
Trichophytum rubrum? Cuando afecta a humanos tiende
a producir lesiones mas inflamatorias formando mi-

croabscesos y pustulas3

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente masculino de 14
afios, que acude al Centro Dermatolégico Dr. Uraga, sin

antecedentes patoldgicos de importancia, con una placa

Las dermatomicosis son causadas comunmente por dermatofitos. El Tri-
chophyton rubrum es la especie mas comtn que causa infecciones seguido del
Trichophyton mentagrophytes. Cuando afecta a humanos tiende a producir
lesiones mas inflamatorias formando microabscesos y pustulas. Reportamos
el caso de un paciente de 14 afios con una placa liquenificada y otra anular
en espalda de largo tiempo de evolucién cuyo cultivo micoldgico reportd Tri-

chophyton mentagrophytes dandose tratamiento antimicético oral y tépico.

anular liquenificada eritematosa de gran tamafio loca-
lizada en zona lumbar y glitea de 3 afios de evolucién
(fig 1A.), ademds otra lesién anular eritematosa con
bordes irregulares de menor tamario en tercio superior
de espalda y de poco tiempo de aparicién (fig 1B.), las
que estaban acompaiiadas de prurito intenso. Se pidi6
cultivo de hongos que dié positivo para Tricophyton

mentagrophytes.

A la dermatoscopia se evidencia lesiones con vasos
puntiformes, escamas blancas superficiales sobre una

base violacea (fig. 2)
El estudio micolégico reveld la presencia de hifas (fig.3)
Se indica tratamiento con itraconazol oral 200 mg/d

y crema antimicdtica con sertaconazol, observandose

mejoria en su control.
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Figura 1. A) Placas infiltradas con una superficie descamativas, de
color marrondceo de borde regular, localizada en linea media de
tercio superior de espalda. B) Placa infiltrada, descamativa con
bordes definidos, de color marrondceo, en zona lumbar derecha.

Figura 2. La dermatoscopia demuestra: escamas blancas superfi-
ciales (flechas azules) y vasos puntiformes (flecha roja), sobre una
base eritemato violdcea. [modo polarizado con aumento de 10x]
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Figura 3. Estudio micoldgico: presencia de hifas

DISCUSION

Los dermatofitos son un grupo de hongos invasores de
tejidos queratinizados (piel, cabello y ufias) de humanos

y animales para causar dermatofitosis aguda y crénica

Tres géneros anamorficos (asexuales o imperfectos)
causan dermatofitosis: Trichophyton, Microsporum y
Epidermophyton. Los dermatofitos pueden infectar a
humanos (antropofilicos) o mamiferos no humanos
(zoofilicos), o pueden residir principalmente en el suelo
(geofilicos). El Trichophyton rubrum es la especie mas
comun que causa infecciones por dermatofitos en los dl-
timos 70 afios y representa del 80 al 90 % de las cepas.
Otros aislamientos comunes incluyen el Trichophyton
mentagrophytes y el Microsporum audouinii. La in-
feccion generalmente ocurre con el contacto directo con

la piel del suelo, animales o la piel de otros humanos

La gravedad de la infeccién por dermatofitos puede

variar de leve a grave como consecuencia de las res-
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puestas del huésped a los productos metabdlicos de el
hongo, la virulencia de la cepa infectante o especies, la
localizaciéon anatomica de la infeccién y factores am-

bientales locales 4

La dermatofitosis cutanea o tifia a veces puede simular
otras dermatosis y presentar multiples sintomas cli-
nicos atipicos entre las que incluyen eritema multi-
forme, dermatitis seborreica , lupus eritematoso, der-
matitis herpetiforme, dermatitis eccematosa, erupcién
polimorfa, psoriasis. Aunque éstos son mas comunes
en individuos inmunocomprometidos, pueden ser
vistos en personas inmunocompetentes también. Hay
casos con manifestaciones inusuales de tifia que se de-

nominan tifia atipica$

El Trichophyton mentagrophytes destaca como el
segundo agente causal mds frecuente de la derma-
tofitosis después de T. rubrum., caracterizado mor-
folégicamente en base al desarrollo de macro y mi-
croconidios con suaves paredes. La taxonomia de T.
mentagrophytes es compleja debido a los cambios que
ha sufrido en los dltimos afios. Sin embargo, hoy en
dia, sélo cinco especies son considerados: T. menta-
grophytes, T. interdigitale, T. erinacei, T quinckeanum
y T. benhamie, asi como nueve genotipos diferentes de

T. mentagrophytes.’

Existe el reporte de un caso Trichophyton mentagro-
phytes variante erinacei en una nifia de 10 afios con dos

lesiones eritematosas en cara que no mostraron ser tan

C. Solérzano et. al

inflamatorias, de dos semanas de evolucién y cuyo con-

tacto era un erizo que tenia de mascota?

El diagndstico de la dermatofitosis se basa en la his-
toria clinica y el examen fisico, sin embargo se pueden
hacer pruebas con con hidréxido de potasio (KOH) que
revelaran hifas largas, angostas, ramificadas y ta-
bicadas. Otro método de confirmacién es un cultivo
flingico (agar Sabourad) en el cual el crecimiento es de
aproximadamente cinco dias hasta cuatro semanas en

ciertas especiesJ

Las técnicas de biologia molecular contribuyen a la
identificacion de dermatofitos teniendo alta especifi-
cidad y sensibilidad en su deteccion a partir de muestras
clinicas, e incluso cuando los cultivos evaluados por

métodos convencionales son negativos.?

La dermatoscopia puede ser una herramienta diag-
nostica. El estudio de Ankad, et al muestra patrones
dermatoscépicos que varia segtin la evolucion de las le-
siones como son la presencia del color de los glébulos,
el color del fondo de la lesion, presencia de escalas y

foliculos. tabla 1.°

La dermatofitosis requiere una terapia a largo plazo,
generalmente con la terbinafina, fluconazol, itra-
conazol y azoles como el ketoconazol,miconazol.
La dermatofitosis en etapa temprana es a menudo
tratado con éxito con agentes fungistaticos tdpicos

basados en agentes antifingicos de base quimica

Tabla 1: Dermatoscopia de las dermatofitosis. Ankad et al

Color de glébulos Rojo, rojo/café

escamas minima
Color del fondo de la lesién
Foliculo*

Vellos traslicidos

Puntos negros, pelos en sacacorchos, pelos rotos

Rosa palido a rojo intenso

Pelos terminales hipopigmentados

Café oscuro a negro
abundante

Plomo a negro
Escalas perifoliculares
Vellos traslicidos

Pelos terminales hipopigmentados

*Observaciones preliminares, necesitan una evaluacién adicional para afirmar estos cambios.
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antes mencionados. Sin embargo, si no se tratan in-
mediatamente y adecuadamente, éstas infecciones
pueden volverse cronicas , requiriendo medicamentos

fungicidas orales.

CONCLUSION

Las infecciones por dermatofitos pueden presentarse
en multiples formas , simulando otras lesiones der-
matoldgicas. El Trichophyton mentagrophytes se ma-
nifiesta como una erupcién extremadamente infla-
matoria y pruriginosa. En aquellas que son de larga
duracidon y recalcitrantes, se recomienda hacer el
examen micoldgico que junto con el examen clinico
exhaustivo aportan las claves para un correcto diag-

nostico y tratamiento.
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INTRODUCTION

Dermatomycosis can be divided according to the pa-
thogen responsible for infections, such as dermatophyte,
yeast and mold.! Tinea or dermatophytosis are common
skin infections caused by dermatophytes, capable of in-
vading keratinized tissue, producing annular, erythe-
matous and desquamative plaques. Trichophyton men-
tagrophytes is a zoophilic fungus affecting mammals
and birds. It is reported to be the second microorganism
after Trichophytum rubrum? When it affects humans,
it tends to produce more inflammatory lesions forming

microabscesses and pustules3

CLINICAL CASE

The case of a 14-year-old male patient is presented.

He consults with the Dr. Uraga Dermatology Center,

Dermatomycosis is commonly caused by dermatophytes. Trichophyton
rubrum is the most common species, causing infections followed by Tri-
chophyton mentagrophytes. When it affects humans, it tends to produce
more inflammatory lesions, forming microabscesses and pustules. The case
of a 14-year-old patient with long-lasting lichenified and annular plaque on
the back is presented. Mycological culture reported trichophyton mentagro-
phytes. Oral and topical antifungal treatment was prescribed.

presenting no significant pathological history and a
large 3-year-old erythematous lichenified annular
plaque located in the lumbar and gluteal area (fig 1A).
In addition, there is another erythematous annular
lesion with irregular margins of smaller size in the
upper third of the back, of short duration (fig 1B.).
These were accompanied by intense pruritus. Fungal
culture was requested. It tested positive for Trico-
phyton mentagrophytes.

Dermoscopy shows lesions with pointed vessels, su-

perficial white scales on violet base (Fig. 2).
Mycological study reveal the presence of hyphae (fig.3)
Treatment with oral itraconazole 200 mg/d and anti-

fungal cream is indicated with sertaconazole. Impro-

vement observed during control.
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Figure 1. A) Brownish plaques, infiltrated with scaling surface, with

regular margins, located in the midline of the upper third of the back.

B) Brownish, infiltrated, desquamative plaque with defined margins
in right lumbar area.

Figure 2. Dermoscopy reveals shallow white scales (blue arrows)
and pointed vessels (red arrow), on violet erythematous base. [po-
larized mode with 10x magnification]
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Figure 3. Mycological study: presence of hyphae.

DISCUSSION

Dermatophytes are a group of invasive fungi of ke-
ratinized tissue (skin, hair and nails) of humans and

animals that cause acute and chronic dermatophytosis#

Three anamorphic genera (asexual or imperfect) cause
dermatophytosis: Trichophyton, Microsporum and
Epidermophyton. Dermatophytes can infect humans
(anthropophilic) or non-human mammals (zoophilic),
or they can reside mainly in the soil (geophilic). Tri-
chophyton rubrum is the most common species,
causing dermatophyte infections during the last 70
years. It accounts for 80 to 90% of strains. Other
common isolates include Trichophyton mentagro-
phytes and Microsporum audouinii. The infection
usually occurs because of direct contact of the skin
with soil, animals, or other human beings 3

The severity of dermatophyte infection can vary from

mild to severe, as a result of host responses to fungal
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metabolic products, virulence of the infecting strain
or species, anatomical location of the infection, and

local environmental factors 4

Skin dermatophytosis or ringworm can sometimes si-
mulate other dermatoses and present multiple atypical
clinical symptoms, including erythema multiforme, se-
borrheic dermatitis, lupus erythematosus, dermatitis
herpetiformis, eczema dermatitis, polymorphous rash,
psoriasis. Although these are more common in immu-
nocompromised individuals, they can be seen in immu-
nocompetent people as well. There are cases with rare

manifestations of ringworm called atypical ringworm ¢

Trichophyton mentagrophytes stands out as the second
most frequent causative agent of dermatophytosis after
T. rubrum. Characterized morphologically based on
the development of macro and microconidia with soft
walls. The taxonomy of T. mentagrophytes is complex
due to the changes it has undergone in recent years.
However, today, only five species are considered: T.
mentagrophytes, T. interdigitale, T. erinacei, T quinc-
keanum and T. benhamie, as well as nine different ge-

notypes of T. mentagrophytes.’

There is a report of Trichophyton mentagrophytes
variant erinacei in a 10-year-old girl with two
two-week erythematous lesions on her face that did
not appear as inflammatory. It was caused by contact

with a pet hedgehog?

C. Solérzano et. al

Diagnosis of dermatophytosis is based on medical
history and physical examination. However, tests
with potassium hydroxide (KOH) reveal long, narrow,
branched and septate hyphae. Another method of
confirmation is fungal culture (Sabourad agar), in
which the growth is about five days to four weeks in

certain speciess

Molecular biology techniques contribute to the iden-
tification of dermatophytes with high specificity and
sensitivity in their detection from clinical samples,
even when cultures evaluated by conventional me-

thods are negative.?

Dermoscopy can be a diagnostic tool. The study by
Ankad, et al shows dermoscopic patterns that vary ac-
cording to the evolution of lesions, such as the color of
blood cells, the color of the background of the lesion,

the presence of scales and follicles. Table 1.°

Dermatophytosis requires long-term treatment, usually
with terbinafine, fluconazole, itraconazole and azoles,
such as ketoconazole,miconazole. Early-stage dermato-
phytosis is often treated successfully with topical fungal
agents based on the afore-mentioned chemical-based
antifungal agents. However, if not treated immediately
and appropriately, these infections can become chronic,

requiring oral fungicide medicationsi*?

Table 1: Dermoscopy of dermatophytosis. Ankad et al

Globules colour Red, Red/brown

bud scales minimum

Lesional background color Pale pink to deep red

Dark brown to black
broad, free

Grey to black

Follicle*

Hypopigmented terminal hairs
Translucent hairs

Blackheads, corkscrew hairs, broken hairs

*Preliminary observations, need further evaluation to confirm these changes.

Perifollicular scales
Translucent hairs

Hypopigmented terminal hairs
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CONCLUSION

Dermatophyte infections can manifest in multiple
forms, simulating other dermatological lesions. Tri-
chophyton mentagrophytes manifests as an itchy
rash, extremely inflammatory. Long duration and re-
calcitrant ones, are recommended to undergo mycolo-
gical examination, along with exhaustive clinical exa-
mination. These provide the key to correct diagnosis

and treatment.
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Moniletrix es una displasia pilosa genética que se transmite en forma au-
tosémica dominante y de manera menos frecuente recesiva, que se ubica
dentro de las patologias congénitas del pelo teniendo como caracteristica pri-

mordial un tallo piloso muy alterado en su forma. Presentamos dos casos

de nuestro archivo, dos hermanos atendidos en el afio 2009 y se revisan sus
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INTRODUCCION

Moniletrix es un proceso genético autosémico domi-
nante y en menor proporcion recesivo, con alta pe-
netrancia y expresion variable y ubicado dentro de las
enfermedaes pilosas congénitas que tienen como ca-

racteristica principal un tallo piloso deformado.

Se lo reconoce usualmente por la alternancia arrosa-
riada de nddulos elipticos y estrechamientos distré-
ficos dando un aspecto de “cuentas de rosario o collar
de perlas”, con tendencia a la ruptura en las zonas in-
ternodulares, lo cual resulta en la presencia de pelos

cortos y de hiperqueratosis con eritema perifolicular.

caracteristicas clinicas y dermatoscépicas.

El diagndstico por lo comun es clinico y la tricoscopia
permite confirmar facilmente el diagnéstico. El cuadro

tiende a mejorar en la adolescencia.

CASOS CLINICOS

Se trata de dos pacientes, la mayor de 17 afios femenina y

el menor, su hermano de 14 afios de edad. (Foto 1)

Los familiares refieren que el cuadro en la paciente
mayor se inicia desde el nacimiento, indicando que ya
desde los 3 dias de nacida present6 caida de cabello, el
mismo que comienza a reaparecer a los 13 afios de edad.

El hermano presenté un cuadro parecido pero que se
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inicié alrededor del afio o dos de edad, no pudiendo
precisar con exactitud la familia la cronologia del hecho
e indican que aproximadamente a la misma edad que
la hermana se inicia el recrecimiento del pelo. Lo que
si aseguran es que nunca hubo necesidad de cortarles
el cabello. La paciente habia recibido multiples trata-
mientos con vitaminas, shampoos diversos y trata-
mientos antimicéticos. Por motivos particulares no
podian precisar la posibilidad de antecedentes en sus

antecesores familiares.

Al examen del cuero cabelludo y pelo en la hermana, en-
contramos un cabello ralo especialmente en la linea de
implantacion frontal del pelo y en la zona anterior del
cuero cabelludo (Foto No.2) y las mismas caracteristicas
las observamos en las zonas frontoparietales de ambos
lados (Foto No.3).

Se practic6 examen tricoscopico y en el mismo notamos
la presencia de nddulos elipticos, constricciones intermi-

tentes, escamas perifoliculares y pelos angulados (Foto

Reporte de Caso Clinico

4-5). Se observa igualmente la presencia de eritema y

escamas perifoliculares (foto 6).

El hermano presentaba similares caracteristicas clinicas
(con menor intensidad) y tricoscépicas. Alopecia fronto-
parietal parcial (foto 7), papulas foliculares a nivel de la
nuca (foto 8) y las mismas estructuras tricoscopicas que

en el caso de su hermana (foto 9).

El cuadro clinico sugiri6 el diagnostico de moniletrix y
la tricoscopia confirmd el diagnodstico. La biopsia que se
practic6 en la hermana no fue de utilidad pués report6

“Piel cabelluda de aspecto normal”.

La hermana recibi6 tratamiento con lociéon de Mi-
noxidil al 5% una vez al dia y al cabo de dos o tres
meses se observo crecimiento de pelo y aumento mo-
derado de la densidad capilar, seguimos a la paciente

por un periodo de 8 meses perdiéndose luego el con-

tacto con los hermanos.

Foto 1. Los dos hermanos mostrando zonas alopécicas frontoparietales.

Foto 2. Hermana. Se observa alopecia parcial en la zona de implantacién y anterior del cuero cabelludo.
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Foto 3. Hermana. Raleamiento del cabello en las zonas frontoparietales de ambos lados.

Foto 4. Tricoscopia. Nédulos eliptipcos (flecha roja). Constricciones intermitentes (flecha blanca). Escamas
perifoliculares (flecha amarilla). Pelo angulado (flecha azul).

Foto 5. Presencia de nddulos elipticos (flecha blanca) y constricciones (flecha roja).
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Foto 6. Presencia de escamas (flecha Blanca) y eritema perifolicular (flecha roja).

Foto 8. Pdpulas foliculares a nivel de la nuca.
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Foto 9. Presencia de nodulaciones y constricciones. Escamas y queratosis perifoliculares. Nodulaciones
elipticas (flecha roja). Constricciones (flechas amarillas). Pelos rotos (flecha blanca).

DISCUSION

El moniletrix es una displasia pilosa hereditaria trans-
mitida en la mayoria de los casos de forma autosémica
dominante con mutaciones en los genes KRT81, KRT83y
KRT86 asociados con tricoqueratina o autosémico re-
cesiva con mutaciones en el gen de la desmogleina 4
(DSG4) con malformacion en los desmosomas del tallo
piloso* y que estd caracterizada por adelgazamientos
en el tallo piloso lo cual lleva a un aumento de la fra-
gilidad del pelo y su consecuente rotura, dando lugar a
una alopecia residual. El proceso puede ser clinicamente
muy variable, desde pacientes con escasas lesiones apre-
ciables, hasta alopecias severas? Mutaciones “de novo”
pueden explicar la existencia de pacientes tinicos con

este cuadro en la familia4

El inicio por lo comun se produce a los pocos meses
de edad con hipotricosis progresiva difusa, con ca-
bellos arrosariados y fragiles. Se puede presentar en
todo el cuero cabelludo pero la zona mas afectada es
la occipital y puede comprometer vello corporal, cejas
y pestaiias, pudiendo acompaiiarse de queratosis pilar
y raramente compromiso ungueal o dentario, retraso

mental y cataratas.

El diagnéstico diferencial debe ser hecho con el pseu-
domoniletrix, en el cual la alteracién radica en los en-
grosamientos que en realidad corresponden a apla-
namientos del tallo piloso, mientras que las zonas
internodales son normales y se relacionan con un

peinado de tipo compulsivo.

Moniletrix mejora con la edad debiendo indicarse que no
realicen procedimientos que puedan acelerar la rotura de

los cabellos?

El diagnéstico se basa en sus caracteristicas clinicas,
examen de microscopia de luz y en la tricoscopia. En esta
ultima se puede observar zonas de constriccion distréfica
del tallo piloso, separadas a intervalos regulares por né-
dulos elipticos de grosor normal, dando un aspecto de
“collar”. También se evidencian papulas y eritema peri-
foliculares y la presencia de vainas o quistes peripilares, e
igualmente, la presencia de pelos rotos que en un reporte
de Castarieda et al’ son evidenciados mediante examen con
Microscopia Confocal#%7 Los nddulos parecen representar
el crecimiento normal y las zonas constrictivas se carac-
terizan por el arrugamiento de las células corticales lo cual
conduce a la fragilidad del pelo, con ausencia de la médula?

Igualmente se reporta la posibilidad de alopecia cicatrizal?
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En lo que respecta a la evolucién del proceso, en la
mayor parte de los pacientes la pérdida de pelo persiste
con pocas alteraciones a la largo de la vida, sin embargo,
la mejoria espontanea o la recuperacion completa du-
rante el embarazo ha sido reportada, pero en general,
no existe cura para esta patologia pilar. Minoxidil, tanto
oral a bajas dosis, como tdpico, se ha utilizado con res-

puesta positiva en algunos casos.

El etretinato reduce la caida del cabello pero no mejora la

fragilidad ni la densidad capilar:®

CONCLUSION

Cuadro de no frecuente observacion. Los descubrimientos
de nuevas mutaciones genéticas en el mismo han llevado
a la descripcién de formas clinicas intrafamiliares e in-
terfamiliares o la apariciéon de casos sin antecedentes
por mutaciones de novo. La tricoscopia se ha convertido
en un arma importante para su diagnéstico. Los trata-
mientos son poco esperanzadores logrindose tan solo

mejorias parciales con las terapias que hemos citado.
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Monilethrix is an autosomal dominant genetic hair dysplasia, rarely re-
cessive. It is considered as a congenital pathology of the hair, having as its
main characteristic a very altered hair shaft in its shape. Two cases from our

file are presented: two brothers treated in 2009. Their clinical and dermatos-

copic features are reviewed.

Corresponding author:
drenriqueuragap@hotmail.com

Key words: Monilethrix,
Trichoscopy, case report

INTRODUCTION

CLINICAL CASES

Monilethrix is an autosomal dominant genetic process,
rarely recessive, with high penetration and variable ex-
pression, belonging to the congenital hair strands with

deformed hair shaft as their main characteristic.

It is usually recognized by the rolling alternation of
elliptic nodules and dystrophic narrowings giving an
appearance of “rosary beads or pearl necklace”, with a
tendency to rupture in the internodular areas, resulting
in the presence of short hairs and hyperkeratosis with

perifollicular erythema.

Diagnosis is usually clinical and trichoscopy allows the
diagnosis to be easily confirmed. The clinical picture

tends to improve in adolescence!

There are two patients, the older is a 17-year-old female

and the younger, her 14-year-old brother. (Picture 1)

The siblings report that the clinical picture, when it
comes to the elderly patient, initiates from birth, indi-
cating that from day 3 of her birth she presented with

hair loss, reappearing when she was 13.

The brother presented with a similar clinical picture
but it initiated when he was 1 or 2. The family was
not able to accurately specify its chronology though.
They indicated that the hair started to growth again at
approximately the same age as his sister. What they do
ensure is that there was never a need to cut their hair.

The patient had received multiple treatments with vi-
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tamins, various shampoos and antifungal treatments.
For specific reasons, they could not confirm any me-

dical family history.

Upon examination of the scalp and hair of the sister, a
thin hair was found, especially in the frontal hair im-
plantation line and the anterior area of the scalp (Photo
No.2). The same characteristics were observed in the

frontoparietal area of both sides (Photo No.3).

Trichoscopy was performed, which shed light on the
presence of elliptic nodules, intermittent constric-
tions, perifollicular scales and angled hairs (Photo
4~-5). Erythema and perifollicular scales are also ob-

served (photo 6).

R akaRegont

The brother presented similar clinical and trichoscopic
characteristics (less intense). Partial frontoparietal alo-
pecia (photo 7), follicular papules at the level of the nape
of the neck (photo 8) and the same trichoscopic struc-

tures, as in the case of his sister (photo 9).

The clinical picture suggested the diagnosis of monile-
thrix and trichoscopy confirmed it. The biopsy that was
performed on the sister was not useful because she re-

ported a “Normal-looking scalp.”

She received daily treatment with 5% Minoxidil lotion,
and after two or three months, hair growth and a mo-
derate increase in hair density were observed. An 8
month follow up was done. After such period of time,

contact with both siblings was lost.

Photo 1. Two siblings showing frontoparietal alopecic areas.

Photo 2. Sister. Partial alopecia is observed at the implantation site and anterior side of the scalp.
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Photo 3. Sister. Hair thinning in the frontoparietal areas on both sides.

Photo 4. Trichoscopy. Elliptical nodules (red arrow). Intermittent constrictions (white arrow). Perifollicular
scales (yellow arrow). Angled hair (blue arrow).

Photo 5. Presence of elliptical nodules (white arrow) and constrictions (red arrow).
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Photo 6. Presence of scales (white arrow) and perifollicular erythema (red arrow).

Photo 7. Brother Light hair in the frontoparietal area.

Photo 8. Follicular papules at the level of the nape of the neck.

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022 -057



Case Report

-058

E. Uraga et. al

Photo 9. Presence of nodules and constrictions. Perifollicular scales and keratosis. Elliptical nodules (red
arrow). Constrictions (yellow arrows). Broken hairs (white arrow).

DISCUSSION

Monilethrix is an autosomal dominant hereditary hair
dysplasia with mutations in the genes KRT81, KRT83
and KRT86, associated with trichokeratin or autosomal
recessive with mutations in the gene of desmoglein 4
(DSG4) with malformation in the desmosomes of the hair
shaft2 It is characterized by thinning of the hair shaft,
leading to an increase of hair fragility causing residual
alopecia. The process can be very variable clinically, from
patients with few appreciable lesions, to severe alopecia2
“De novo” mutations may explain the existence of unique

patients with this clinical picture in the family 4

Onset usually occurs during the first few months of age
with diffuse progressive hypotrichosis, and red, brittle
hair. It manifests throughout the scalp but the most
affected area is the occipital region, which involves body
hair, eyebrows and eyelashes, and can be accompanied by
abutment keratosis. There is rarely nail or dental invol-

vement, mental retardation and cataracts.

Differential diagnosis must be made with pseudomoni-
lethrix., in which the alteration lies in the thickenings
that actually correspond to flattenings of the hair shaft,
while the internodes represent the normal hair shaft ca-
liber, and are associated with a compulsive habit of biting

one’s own hair.

Monilethrix improves with age. Procedures that acce-

lerate hair breakage are not recommended?

The diagnosis is based on clinical characteristics, light
microscopy examination and trichoscopy. In the latter,
zones of dystrophic constriction of the hair shaft can be
observed, separated at regular intervals by elliptical no-
dules of normal thickness, giving a “collar sign” appea-
rance. There is also evidence of perifollicular papules and
erythema and presence of peripillary sheaths or cysts.
Likewise, there are broken hairs that, according to Cas-
tafleda et al; are evidenced confocal microscopy#%7 No-
dules seem to represent normal growth and the cons-

trictive areas are characterized by the wrinkling of the
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cortical cells, leading to fragile hair, and the absence of

the marrow? Scarring alopecia is deemed as possible.?

Regarding the evolution of the process, most patients’
hair loss persists with few alterations throughout their
lives. However, spontaneous improvement or complete
resolution during pregnancy has been reported. In ge-
neral, there is no cure for this pathology pillar. Minoxidil,
both oral at low doses and topical, has been use in some

cases with positive response.

Etretinate reduces hair loss, but does not improve hair
fragility or density°

CONCLUSION

Observation chart (infrequent) Discoveries of new genetic
mutations have led to the description of intrafamily and
interfamily clinical forms or the manifestation of cases
without a history of novo mutations. Trichoscopy has
become an important means of diagnosis. Treatments are
not very efficient, achieving only partial improvements

with the aforementioned therapies.
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Los tatuajes son una técnica basada en la introduccién de pigmentos diversos
en la piel. Existen varios tipos de tatuajes y entre ellos estan los tatuajes lla-
mados transitorios o pseudotatuajes con muy pocos dias de duracién y que
tal vez por ello se pensaria que no tendrian mayores complicaciones, lo cual
podemos ver que no es la realidad. Presentamos el caso de un paciente quien

luego de un tatuaje temporario realizado con “henna negra” tuvo una reaccién

inflamatoria aguda circunscrita al tatuaje y provocada probablemente por la

parafenilendiamina componente altamente alergénico de la "henna negra”.

INTRODUCCION

Los tatuajes consisten en la introduccion de pig-
mentos exdgenos de origen vegetal o mineral en la

dermis cutanea.

La etimologia de la palabra “tatuaje’no esta total-
mente clara, para unos deriva del polinesio (tahitiano),
“TA",que significa golpear, o, de una antigua practica
de crear lo que seria un tatuaje mediante el golpeteo
de un hueso contra otro sobre la piel, provocando un
sonido “tau-tau” que da origen al polinesio “tatau”
que significa "remarcar”, palabra que fue adoptada por
el capitan inglés Cook en Tahiti en 1769, lo que a su
vez did origen a la palabra del inglés “tattoo”. Se cree
que los polinesios la tomaron de los maories de Nueva
Zelanda que usaban el verbo "ta“con el significado de

tatuar y que los tahitianos le dieron uso permanente a

este término*> La palabra latina adecuada para tatuaje
es “estigma” y entre las definiciones de esta palabra
estan “marca hecha con un instrumenmto afilado”,
“marca para reconocimiento hecha en la piel de un
esclavo o criminal” y “marca de culpabilidad”. En

Espaiia la palabra castellana equivalente es “taracear”.

M.S. Plaza y M. Yunga en su tesis de grado en la Uni-
versidad de Cuenca, titulada “Descripcién de las prac-
ticas de tatuaje en la ciudad de Cuenca”, refieren que
Bernal Diaz del Castillo en su relato "Historia verdadera
de la Nueva Espaiia” refiere que los indios mejicanos se

“taraceaban” la piel, es decir, se tatuabans

Clasificacion de los tatuajes
Los tatuajes pueden clasificarse como sigue:45
1. Tatuajes intencionados

a. Etnicos (sociales, por luto, magicos)
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Decorativos (politicos, religiosos, eréticos , se-
xuales y otros) (Fotos No.1y 2)
Temporarios o pseudotatuajes (tatuaje falso
que simula uno verdadero, suele ser por con-
tacto sobre la piel con henna, de color rojizo y
desaparece en pocos dias o con otros sistemas
(Foto No. 3)
Tatuajes accidentales (por circunstancias inespe-
radas como abrasiones) (Fotos No.4 v 5)
Tatuajes iatrogénicos (causados por agentes qui-
micos con fines terapéuticos como sales de hierro,
violeta de genciana, amalgamas en mucosas en
tratamientos odontoldgicos, (plata y mercurio)
(Fotos No.6 y 7, Foto No. 8 y 9 ) 0, como resul-

Reporte de Caso Clinico

tados inesperado de un procedimiento estético
(foto No. 10)

Tatuaje profesional (bandas grises azuladas por
abrasion en mineros de carbdén, o tatuajes por
sales de plata en orfebres)

Tatuajes médicos o terapéuticos (destinados a co-
rregir lesiones inestéticas como acromias en vi-
tiligo, ausencia de cejas y pestafias, cicatrices, etc)
(foto No. 11)

Tatuajes compulsivos (aquellos que se realizan sin
consentimiento, como marcas o niimeros con inten-
ciones de identificacion (Fotos No. 11 y 12) o tatuajes

numéricos, como en los campos de concentracion®

Fotos 1y 2. Tatuajes decorativos. Foto 1. Gato Musical. Foto 2. Iniciales con aureola y
cuernos (santo y diablo).

Foto 3. Tatuaje temporal, muy en boga en los actuales momentos y preferido por los nifios.
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Fotos 4 y 5. Tatuaje accidental con marcador de pizarra. Dos afios de evolucién. La Foto 4. corresponde a la
Imagen a simple vista y la Foto 5 a la dermatoscopia que permite visualizar claramente el pigmento.

Fotos 6 y 7. Tatuaje iatrogénico. Tatuaje postratamiento con dcido glicélico y una sustancia no identificada
Foto 6. Imagen clinica. Foto 7. Dermatocopia que permita visualizar el pigmento.

Fotos 8 y 9. Tatuaje iatrogénico por inyeccion de hierro en brazo. La paciente refiere 11 afios de evolucién y
disminucién espontdnea del pigmento. Imagen clinica y dermatoscépica.
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Foto No.10.- Tatuaje iatrogénico. Delineado permanente, provocando un tatuaje indeseado (flechas blancas).

Foto 11. Tatuaje terapéutico destinado a que el tallo camufle la cicatriz linear central.

Fotos 11y 12. Tatuajes compulsivos realizados como marcas. En ambos casos en proceso de borrado terapéutico.
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Foto 13. Tatuaje identificatorio en campos de concentracién. Tomado de Internet. "Auschwitz,
tatuado en la memoria”. Mundo /. Miércoles 27 de Enero de 2021.

CASO CLiNICOD

Paciente del sexo masculino de 26 afios, sin antece-
dentes previos de alergias ni de aplicacion de tatuajes,
quién refiere haberse practicado un tatuaje temporal en
el brazo 20 dias antes de la consulta. El técnico le indic
que le aplicaba “black henna” y, que con el mismo iba
a obtenerse mayor definicién, estabilidad y duracién en
el tatuaje. Indica que a los 7 dias del procedimiento se
inicia el cuadro con prurito que luego se increment6
rapidamente, acompafiandose de sensaciéon de ardor
severo, todo ello a nivel local. Inmediatamente co-
mienzan a aparecer papulas eritematosas acompafiadas
de vesiculas que siguen un trayecto, manifiéstamente
elevado dibujando de manera calcada la figura del ta-
tuaje original y que dibuja un enramado. La lesion es
eritematosa y siempre pruriginosa (Foto No. 14.-). En
la foto No.15 con mayor acercamiento se puede apreciar
la presencia de las papulas y algo de vesiculas asi como

costras melicéricas.

Con el diagnéstico de dermatitis de contacto alérgica

por tatuaje temporario, se establecié tratamiento con

fomentos frios, corticoides topicos y sistémicos e an-
tihistaminicos orales. Por contacto telefénico, tres se-
manas después nos refirié que la lesién habia desapa-
recido casi en su totalidad, dejando al parecer discretas

manchas hipopigmentadas.

Foto 14. Lesiénes papuloeritematosas que siguen la disposicién del
tatuaje original.
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Foto 15. Mayor acercamiento. Papulas eritematosas. vesiculas y
costras melicéricas.

DISCUSION

La henna es un tipo de pigmento vegetal originado
en una planta llamada Lawsonia inermis de la familia
Lythraceae y conocida cominmente como alhefia o
arjefia, pero que etimolégicamente proviene del inglés
henna, mientras que la Real Academia la reconoce como
henna o jen. Esta planta se cultiva desde siglos atrds en
Africa y Oriente Medio y se procesa mediante el triturado
de las hojas secas de este arbusto, obteniendo de esta
forma un polvo fino que mezclado con agua forma una
pasta la cual colocada sobre la piel y, dependiendo del
tiempo de aplicacion, provoca una tonalidad mas oscura,
a mas tiempo de aplicacién mds intenso el tono oscuro,
y esta sustancia es ampliamente utilizado con fines re-
ligiosos, o estéticos en tintes de cabello y cejas asi como

en productos cosméticos.®

Las dermatitis de contacto se producen como un efecto
no deseado de la aplicacién de una sustancia en la piel.
De acuerdo con su mecanismo patogénico se pueden
producir diferentes variantes clinicas como son: derma-
titis irritativas, alérgicas, fototdxicas vy fitoalérgicas v, es
importante sefialar que una misma sustancia puede ser
responsable de provocar dermatitis de contacto a través
de diversos mecanismos. La dermatitis de contacto irri-
tativa o alérgica por henna es bastante rara ya que su ca-
pacidad sensibilizante es muy baja’ Sin embargo y dado
que su estabilidad y persistencia no son altas, se trata

de mejorarla afiadiendo parafenilendiamina (PPD) como
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colorante y para acortar el tiempo de impregnacion. Esta
sustancia se usa para tintes de cabello sin mayores pro-
blemas, pero en los tatuajes el porcentaje de PPD afiadido
a la henna natural es mayor que el que se usa en tintes
de cabello y, es en este caso responsable de la mayoria de
las dermatitis alérgicas de contacto por tintes de cabello

y tatuajes de henna negra?

Entre las complicaciones dermatoldgicas reportadas por
contacto con henna, encontramos; dermatitis de con-
tacto, leucoderma, reacciones semejando eritema multi-
forme, hipertricosis, queloides, angioedema y eccema de
manos. Es importante conocer que ha habido complica-
ciones sistémicas como toxicidad por metales pesados y
crisis hemoliticas? Los tatuajes negros son considerados
en ciertos reportes como la segunda complicacién mas
frecuente y referida como una reacciéon papulo-nodular e
indican que la sarcoidosis, qué es reportada como de re-
lativa frecuencia en los tatuajes de color, en los tatuajes

negros se la considera de mucha mayor incidencia:®

La concentracion maxima de PPD permitida en tintes
capilares dentro de la Union Europea, es de 6%, los Kits
de henna negra no especifican la concentracién de PPD.
En algunos estudios se ha encontrado concentraciones
de 15.7%, siendo ésta, una sustancia altamente aler-
génica, el exceso en su porcentaje aumenta el riesgo de

una dermatitis de contacto.

Cuando se produce una dermatitis de contacto por PPD
en los tatuajes de henna, se considera que la misma
puede ser debida a:*
1. Sensibilizacién previa que suele aparecer en las
primeras 24 a 48 horas del contacto
a. Por contacto con tintes de pelo
b. Porretocar o repintar tatuajes (Fotos No. 16-17-18)
c. Sensibilizacion a colorantes textiles, bien sea por
derivados del PPD o por colorantes del grupo azo
que tienen reaccién cruzada con PPD
2. Sensibilizacién activa, que aparece con la primera
exposicion al tatuaje y que lo hace en forma tardia a

los 10 a 15 dias de contacto
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Un aspecto curioso y relativamente reciente fué pu-
blicado en un estudio transversal,? sobre la funcién ba-
rrera epidérmica y homeostasis cutanea, en pieles con
tatuajes permanentes y adhesivos, y se encontré que
estos ultimos pueden afectar la funcion barrera en la
piel, mientras que los tatuajes permanentes pueden

tener un menor impacto en ella.

Los tratamientos mas utilizados para pacientes con hi-
persensibilidad a la henna negra son los corticoides to-
picos y sistémicos. Igualmente se ha preconizado un
tratamiento en base de la combinacién de mometasona
y gel de silicona, intentando con este ultimo disminuir
la aparicion de lesiones cutdneas residuales4 En muchas
ocasiones después de tres o cuatro semanas, la reaccion

tiende a mejorar espontaneamente.

CONCLUSION

Hoy en dia los tatuajes temporales son muy usados
por nifios y adolescentes. Las advertencias que tanto
Europa como en los Estados Unidos se han hecho sobre
los efectos adversos que pueden presentar, especial-
mente aquellos que contienen PPD en alto grado, hace
muy necesario que los padres y encargados tengan mas
precaucién en permitir su uso en nifios y de hecho asi
ha ocurrido. Las lesiones provocadas por los tatuajes
con henna negro pueden ir de moderadas a muy se-
veras. El hecho de que no se tenga siempre la segu-
ridad sobre el porcentaje de PPD existente en el tatuaje,
posibilita las reacciones anteriormente mencionadas.
Siendo el tatuaje una practica usual en la época pre-
sente, es importante que conozcamos sus diferentes
tipos, su composicion, sus consecuemcias y la forma

de actuar ante reacciones a los mismos.
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Foto 16. Tatuaje de escorpién en negro.

Foto 17. Retoque con otros colores.

Foto 18. Reaccién severa de contacto al retoque del tatuaje
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Tattoos are a technique based on the introduction of various pigments into
the skin. There are several types of tattoos and among them are the so-called
transitory tattoos or pseudotattoos with very few days of duration. Perhaps,
for that reason, it is thought that there would be no major complications.
But, that is not the reality. Presentation: the case of a patient who, after

having a temporary tattoo made with “black henna”, had an acute inflam-

matory reaction circumscribed to the tattoo, probably caused by paraphen-

ylenediamine, a highly allergenic component of “black henna”.

INTRODUCTION

Tattoos consist of the introduction of exogenous pig-
ments of vegetable or mineral origin into the dermis
of the skin.

The etymology of the word “tattoo” is not totally clear.
For some, it derives from the Polynesian (Tahitian),
“TA”, which means hitting, or, from an ancient
creation practice of tattoos by tapping one bone against
another on the skin, causing a “tau-tau” sound that
gives rise to the Polynesian “tatau”, which means “to
emphasize”; a word adopted by the English captain
Cook in Tahiti in 1769, which in turn gave rise to the
English word “tattoo”. It is believed that Polynesians
took it from the Maori of New Zealand who used the
verb ta, meaning tattoo, and that Tahitians gave per-
manent use to the term}> The suitable word for tat-

tooing is the latin “stigma”. Among the definitions of
this word are “mark made with a sharp instrument”,
“mark for recognition made on the skin of a slave or
criminal” and “mark of guilt”. In Spanish, the equi-

valent word is “taracear”.

M.S. Plaza and M. Yunga, in their thesis at the Uni-
versity of Cuenca, entitled “Descripcién de las practicas
de tatuaje en la ciudad de Cuenca”, report about Bernal
Diaz del Castillo in his story “True History of the New
Spain”, where Mexican Indians “se taraceaban” the

skin, that is, they were tattooed 3

Classification
Tattoos can be classified as follows:45
1. Intentional tattoos
a. Ethnic (social, mourning, magical)

b. Decorative (political, religious, erotic, sexual
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and others) (Photos No.1 and 2)

Temporary or pseudo-tattoos (fake tattoo si-

mulating real ones, created by contact with

henna on the skin; reddish color, disappearing

in a few days or with other system) (Photo No. 3)
Accidental tattoos (due to unexpected circum-
stances such as abrasion) (Photos No.4 and 5)
Iatrogenic tattoos (caused by chemical agents for
therapeutic purposes, such as iron salts, gentian
violet, amalgams in mucous membranes in dental
treatments (silver and mercury)) (Photos 6 and 7,
Photo 8 and 9) or, as unexpected results of aes-

Case Report

thetic procedures (Photo 10).

Professional tattoo (gray abrasion blue bands in
coal miners, or silver salt tattoos in goldsmiths).
Medical or therapeutic tattoos (intended to co-
rrect unsightly lesions, such as acromias in vi-
tiligo, absence of eyebrows and eyelashes, scars,
etc.) (Photo No. 11)

Compulsive tattoos (those that are done without
consent, such as marks or numbers with identi-
fying purposes (Photos No. 11 and 12) or numerical

tattoos, as in concentration camps.3

Photos 1 and 2. Decorative tattoos. Photo 1. Musical Cat. Photo 2. Initials with
halo and horns (the saint and the devil).

Photo 3. Temporary tattoo, currently very popular, and preferred by children.
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Photos 4 and 5. Accidental tattoo with slate marker. 2 years of evolution. Photo 4 it corresponds to the image seen
with the naked eye. Photo 5 corresponds to the dermoscopy that allows the pigment to be clearly visualized.

Photos 6 and 7. Iatrogenic tattoo. Post-treatment tattoo with glycolic acid and an unidentified substance. Photo 6.
Clinical image. Photo 7. Dermoscopy to visualize the pigment.

Photos 8 and 9. Iatrogenic tattoo by injection of iron in the arm. The patient reports 11 years of spontaneous
evolution and decrease of pigment. Clinical imaging and dermoscopy.
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Photo 10. Iatrogenic tattoo. Lined permanently, causing unwanted tattoo (white arrows).

Photo 11. Therapeutic tattoo intended for them stem to camouflage the central linear scar.

S SR e
Photos 11 and 12. Compulsive tattoos made as marks. In both cases in the process of therapeutic removal.
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Photo 13. Identification tattoo in concentration camps. Extracted online. “Auschwitz, tattooed
in memory.” Mundo /. Wednesday, January 27th, 2021

CLINICAL CASE

A 26-year-old male patient, with no previous history of
allergies or tattooing, reports a temporary tattoo on his
arm 20 days before the consultation. The technician re-
commended “black henna” for greater definition, sta-
bility and duration. 7 days after the procedure, the cli-
nical picture shows pruritus, which increases rapidly,
along with severe burning locally. Immediately, erythe-
matous papules manifest, accompanied by elevated ve-
sicles which trace the figure of the original tattoo, along
with a branch. Lesion is erythematous and always itchy
(Photo No. 14.-). Photo No.15 shows close approximation
in which you can appreciate the presence of papules and

some vesicles, as well as meliceric crusts.

Diagnosis of allergic contact dermatitis by temporary
tattoo required treatment of cold, topical and systemic
corticosteroids and oral antihistamines. Upon three
weeks, the patient phoned us to inform that the lesion
had almost completely resolved, leaving discrete hypo-

pigmented spots.

Photo 14. Erythematous papular lesions following the trace of the
original tattoo.
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Photo 15. close approximation. Erythematous papules, vesicles and
meliceric crusts.

DISCUSSION

Henna is a type of plant pigment originating from a
plant called Lawsonia inermis of the family Lythraceae.
It is commonly known as alhefia or arjefia. Etymologi-
cally, it comes from the English word henna. The Royal
Spanish Academy recognizes it as henna or jen. This
plant has been cultivated for centuries in Africa and
the Middle East. It is processed by crushing dry leaves
of this shrub, thus obtaining fine powder that, mixed
with water, forms a paste which, placed on the skin and,
depending on the time of application, forms a darker
shade. The longer the time of application, the darker
the shade. This substance is widely used for religious or
aesthetic purposes in hair dyes and eyebrows, as well as

cosmetic products.

Contact dermatitis occurs as an unwanted effect of the
application of a substance on the skin. According to its
pathogenic mechanism, different clinical variants can
manifest, such as irritative, allergic, phototoxic and
phytoallergic dermatitis. It is important to note that
the same substance may be responsible for causing
contact dermatitis through various mechanisms.
Irritant or allergic contact dermatitis due to henna is
quite rare since its sensitizing capacity is very low’
However, since stability and persistence are not high,
it is important to improve it by adding paraphenylene-
diamine (PPD) as a dye to shorten the permeation time.

This substance is used for hair dyes without major pro-
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blems, but in tattoos the percentage of PPD added to
natural henna is higher. In this case, it is responsible
for most allergic contact dermatitis due to hair dyes
and black henna tattoos?
Among dermatological complications reported by
contact with henna, contact dermatitis, leukoderma, re-
actions similar to erythema multiforme, hypertrichosis,
keloids, angioedema and hand eczema are found. It is
important to know that there have been systemic com-
plications, such as heavy metal toxicity and hemolytic
seizures? Black tattoos are considered in certain reports
as the second most frequent complication and referred
to as papulo-nodular reactions. Sarcoidosis is reported
as relatively frequent in colored tattoos, and in black ta-

ttoos is considered of much higher incidence°

The maximum permitted concentration of PPD in hair
dyes within the European Union is 6%. Black henna kits
do not specify the concentration of PPD. Some studies
have found concentrations of 15.7%, this being a highly
allergenic substance. The excess of percentage increases

the risk of contact dermatitis

When PPD contact dermatitis manifests in henna ta-
ttoos, it may be due to:*
1. Prior sensitization, usually appearing in the first 24
to 48 hours of contact.
a. By contact with hair dyes
b. Retouching or (Photos
No0.16-17-18)

c. Sensitization to textile dyes, either by PPD deri-

repainting tattoos

vatives or by azo dyes that cross-react with PPD.
2. Active sensitization, appearing at the first exposure

to the tattoo, 10 to 15 days after contact.

A curious and relatively recent aspect of this condition
was published in a cross-sectional study? about epi-
dermal barrier function and skin homeostasis on skin
with permanent tattoos and adhesives. It was found
that the latter can affect the barrier function in the skin,

while permanent tattoos can have a lesser impact.
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The most commonly used treatments for patients with
hypersensitivity to black henna are topical and systemic
corticosteroids. Treatment based on the combination
of mometasone and silicone gel has also been recom-
mended. The latter is used to reduce the appearance of
residual skin lesions4 In many cases, after three or four

weeks, the reaction tends to resolve spontaneously.

CONCLUSION

Nowadays, temporary tattoos are widely used by children
and teenagers. Warnings from Europe and the United
States about adverse effects, such as high degree PPD,
requires parents and caregivers to be more cautious
about allowing their use in children. Moreover, this has
happened already. Injuries caused by black henna ta-
ttoos can range from moderate to very severe. The fact
that there is not always certainty about the percentage
of PPD in a tattoo, enables those type of reactions. Since
tattooing is a common practice in the present era, it is
important to know its different types, composition, con-

sequences, as well as how to act in case of reactions.
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El cilindroma es una neoplasia de anexos de la cara y cuero cabelludo, benigna
y de evolucién lenta. Se presentan solitarios o multiples. Los cilindromas
multiples caracterizan al sindrome de Brook-Spiegler, que en la mayoria se

asocian al gen CYLD. Los cilindromas no presentan una histogénesis total-

mente determinada. Se presenta el caso de una paciente del sexo femenino de
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78 afios con diagndstico de cilindroma solitario en region del trago izquierdo y

se hace una breve revision del tema.

Palabras clave: Cilindroma,
tumor de anexos,
dermatoscopia

INTRODUCCION

PRESENTACION DE CASO

Los cilindromas son tumores anexiales benignos de
crecimiento lento que ocurren con mayor frecuencia en
la cabeza, el cuello y el cuero cabelludo. Pueden pre-
sentarse como tumores solitarios o multiples. Mientras
que el cilindroma solitario es esporadico y no se hereda,
los cilindromas multiples ocurren en el sindrome de
Brook-Spiegler autosémico dominante (cilindroma-
tosis autosémica dominante familiar)! La mayoria
de las veces se presentan como nddulos, alopécicos,
firmes, lisos, rosados, de crecimiento lento, que miden
entre 0.5 a 0.6 cm principalmente en cuero cabelludo?
La histopatologia es el estudio obligatorio a la hora de
realizar el diagndstico definitivo. A continuacion, se
presenta un caso de un cilindroma solitario, localizado
en el pabell6n auricular izquierdo, del cual realizamos
diagnéstico diferencial con: carcinoma basocelular,

quiste epidérmico, melanoma amelanoético.

Se trata de una paciente femenina de 78 afios, con an-
tecedentes de hipertension arterial controlada y leu-
cemia mieloide en remision. Acudié a por una der-
matosis de un afio de evolucion, que en los dltimos 4
meses antes de consulta incremento de tamafio, loca-
lizada en la region preauricular izquierda, constituida
por una neoformacién tumoral de aproximadamente
0,6 mm de didmetro, no dolorosa a la palpacién, asin-
tomatica, cupuliforme, de color rosado, lisa, brillante,

bien delimitada y de consistencia sélida (figura 1).

Al examen dermatoscopico se observaba como una
lesion no melanocitica, con multiples telangiectasias
arborizantes en su superficie, que se asientan sobre
un fondo rosa brillante, (figura 2). Se realizé biopsia
punch y se envié a estudio histopatolégico con posi-

bilidad diagnostica de carcinoma basocelular nodular.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



K. Garcés et. al

Figura 1. Neoformacién tumoral de color rosado, cupuliforme, lisa,
brillante, bien delimitada de 0.6mm de didmetro localizada en
trago de oreja izquierda.

Figura 2. Lesién no melanocitica, con miltiples telangiectasias
arborizantes en su superficie que se asientan sobre un fondo rosa
brillante.
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La histopatologia reporto:

Piel con tumor benigno constituido por nidos bien
delimitados y redondeados de células basaloides que
incluyen material eosinofilico globular de tipo mem-
brana basal. Estan rodeados de estroma especializado
celular laxo. No se encuentran cambios que sugieran

malignidad, (figura 3).

DIAGNOSTICO

Biopsia punch de tumor de piel de region preauricular

izquierda.

- Cilindroma.
Por lo que se decide la extirpacion quirtrgica del total

de la lesion.

Figura 3. Microfotografia que expone la proliferacién de células
basaloides rodeados de membrana eosindfilica con aspecto de
«mosaico> .
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DISCUSION

El cilindroma fue descrito por primera vez por Ancell en

1842, y Billroth le dio el nombre de cilindroma en 1859.

Es un tumor raro y de crecimiento lento, que se
origina a partir de los anexos de la piel de la cara y la
cabeza,' con una fuerte predileccion por las mujeres

de mediana edad.

Ocurre mas a menudo como una lesién solitaria?
Pueden ocurrir como tumores solitarios o mdltiples.
Mientras que el cilindroma solitario es esporadico y
no se hereda, los cilindromas multiples ocurren en el
sindrome de Brook-Spiegler autosémico dominante
(cilindromatosis autosémica dominante familiar)2:
Cuando se localizan en el tronco y en las extremidades
generalmente también se ve compromete la piel cabe-
lluda. No se han reportado casos en palmas, plantas o
axilas# En el 6% de los casos se compromete el con-
ducto auditivo externos Los cilindromas multiples
pueden fusionarse y formar placas de mosaico gigantes
en el cuero cabelludo; es lo que se ha denominado de

forma peyorativa tumor en turbante.®

Se reconocen tres formas clinicas de los cilindromas:¢

1. Cilindroma cutaneo benigno que por lo comun se
presenta como una lesion aislada

2. Cilindroma maligno de glandula salival

3. Cilindroma maligno desarrollado dentro del sin-

drome de Brooke-Spiegler.

Si bien usualmente el cilindroma es considerado de
diferenciacién ecrina, pueden mostrar otra linea de
diferenciacién en este caso apocrina’ Mutaciones ge-
néticas en el gen supresor de tumores de la cilindro-
matosis (CYLD1) en el cromosoma 16qi12-13 desem-
pefian un papel en el desarrollo tanto del cilindroma

hereditario como del esporadico 8¢

Clinicamente se caracteriza por una neoformacion que
varia entre 2 a 8 mm de diametro, exofitica, de color

rosa o rojo, de consistencia firme y crecimiento lento.

K. Garcés et. al

El diagnéstico clinico y dermatoscdpico diferencial se
debe hacer con carcinoma basocelular, neurofibroma,

nevo intradérmico y melanoma amelanico.°

Se debe sospechar la transformacién maligna ante la
presencia de crecimiento rapido, ulceracién, cambios
de color o sangrado, principalmente en las formas
multiples El Sindrome de Brooke-Spiegler, también
conocido como tumor de turbante o cilindromatosis
familiar> se caracteriza por la presencia de cilin-
dromas, tricoepiteliomas y espiradenomas en la cabeza
y el cuello, generalmente a partir de la segunda década
de la vida, en forma esporadica y en pacientes de me-
diana edad y ancianos. Se presenta con crecimiento
progresivo durante la vida que requiere intervenciones
quirtrgicas repetidas. A pesar de que el crecimiento
es lento, los sintomas son compresivos y los efectos
estéticos son notables. Los nddulos pueden fusionarse
en la piel cabelluda dando como resultado un aspecto
de turbante3 Hay informes de la posibilidad de me-
tastasis a los ganglios linfaticos, tiroides, higado, pul-
mones y huesos. Incluso pueden infiltrarse en craneo,

causando hemorragia y meningitis.

La dermatoscopia del cilindroma puede mostrar una
coloracién de fondo rosa, telangiectasias arborizantes
a predominio a la periferia, puntos/glébulos azules,
y ulceracién Se han evidenciado patrones similares
para carcinoma basocelular, incluidas las telangiec-
tasias arborizantes, ulceracion, y miltiples glébulos
azules/grises’s La Unica diferencia entre el carcinoma
basocelular y la dermatoscopia del cilindroma es el

color de los puntos y glébulos.

Histopatoldgicamente el cilindroma cutaneo tiene su
origen en las glandulas sudoriparas, y se caracteriza
porque presenta multiples islotes de células basaloides
rodeadas por una vaina hialina eosinofilica Pas+ que
pueden adquirir configuracién de “rompecabezas” o

“mosaico” 167

Existen dos tipos de células que conforman a este

tumor: células periféricas en empalizada con ntcleo
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pequeiio hipercromatico y células mds diferenciadas
centrales que tienen un nucleo mds grande y palido.®
La inmunohistoquimica puede ser util para diferenciar
el cilindroma del hidradenoma nodular utilizando los
marcadores cd15 y p63, los cuales tienden a ser posi-

tivos para los cilindromas.?

El diagnéstico diferencial del cilindroma es amplio y se
debe considerar al carcinoma basocelular, quiste epi-
dérmico, triquilemoma, tricoepitelioma, hamartoma

folicular basaloide, espiradenoma y neurofibromatosis .2

El abordaje terapéutico dependera del nimero y tamafio
de las lesiones. El tratamiento de eleccidn es la extir-
pacion quirurgica en los casos cilindromas solitarios.20
En caso de tumores multiples existen tratamientos op-
tativos como son electrocirugia, laser con CO2 frac-
cionado, crioterapia y radioterapia. Las indicaciones
para la cirugia son ulceracién, infeccion, sangrado y es-
tética. La escision quirurgica simple y la reconstruccién
con colgajos e injertos locales son suficientes para el
tratamiento de cilindromas benignos2'La ventaja de la
terapia quirdrgica es que logra la eliminacion radical
del tumor, lo que implica un riesgo minimo de recu-

rrencia y transformacion del tumor maligno >

CONCLUSIONES

El cilindroma es una patologia de no tan frecuente ob-
servacion. La ubicacién en el pabellon auricular es-
pecificamente en el trago accesorio hace mas raro la
observacion en este paciente y le otorga mayor im-
portancia al diagnostico diferencial con otras lesiones

tumorales en esta ubicacion.
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INTRODUCTION

Cylindromas are slow-growing benign adnexal tumors
that most commonly manifest on the scalp, neck, and
face. They may present as solitary or multiple tumors.
While solitary cylindroma is sporadic and not inhe-
rited, multiple cylindromes manifest in autosomal do-
minant Brooke-Spiegler syndrome (familial autosomal
dominant cylindromatosis)! Most often they present
alopecic, firm, smooth, pink, slow-growing nodules
measuring 0.5 to 0.6 cm, mainly in the scalp> Histo-
pathology is a mandatory examination to make the de-
finitive diagnosis. Below is a case of a solitary cylinder,
located in the left auricle. Differential diagnosis was
performed with basal cell carcinoma, epidermal cyst,

amelanotic melanoma.

CASE PRESENTATION

78-year-old female patient presents with history of

controlled arterial hypertension and myeloid leukemia

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

Cylindroma is a benign, slowly evolving neoplasm of the adnexa of the
face and scalp. They appear solitary or multiple. Multiple cylindromas
characterize Brook-Spiegler syndrome, most of which are associated with
the CYLD gene. Cylindromas do not present a fully determined histoge-
nesis. The case of a 78-year-old female patient with a diagnosis of so-
litary cylindroma in the left tragus region is presented, and a brief review

of the subject is made.

remission. He presented with dermatosis of one year
evolution, which in the last 4 months before consul-
tation increased in size. Located in the left preauricular
region, consisting of a tumor neoformation of approxi-
mately 0.6 mm in diameter, pain on palpation, asymp-
tomatic, cupuliform, pink, smooth, bright, well defined

and of solid consistency.(Figure 1).

Dermoscopic examination showed non-melanocytic
lesion, with multiple arborizing telangiectasias on the
surface, settling on bright pink background, (figure 2).
Punch biopsy was performed and sent to histopatholo-
gical examination with diagnostic possibility of nodular

basal cell carcinoma.

Histopathology report:

Skin with benign tumor consisting of well-defined,
rounded nests of basaloid cells including basement
membrane-type globular eosinophilic material. They
are surrounded by specialized lax cellular stroma. No

changes suggestive of malignancy. (Picture 3).
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Figure 1. Pink, cupuliform, smooth, bright, well delimited neofor-
mation, measuring 0.6 mm in diameter located in the left ear.

Figure 3. Microphotography exposing the proliferation of basaloid cells
surrounded by eosinophilic membrane with “mosaic” appearance.

DIAGNOSIS

Punch biopsy of skin tumor of left preauricular region.

- Cylindroma Therefore, surgical removal of the total

lesion is performed.

DISCUSSION

Cylindroma was first described by Ancell in 1842. Bi-
llroth gave it the name cylindroma in 1859.

It is a rare, slow-growing tumor that originates from
the skin appendages of the face and head:! with a strong

preference for middle-aged women.

It most often occurs as a solitary lesion? It can also

Figure 2. Nonmelanocytic lesion, with multiple arboreal telangiec- . . i . .
tasias on the surface settling on a bright pink background. manifest as solitary or multiple tumors. While solitary

cylindromas are sporadic and not inherited, multiple
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cylindromas occur in autosomal dominant Brooke-
Spiegler syndrome (familial autosomal dominant cylin-
dromatosis)3 When located in the trunk and extremities,
the scalp is also usually compromised. No cases have
been reported in palms, plants or armpits* In 6% of
the cases, the external auditory canal is compromised?
Multiple cylindromas may fuse together and form giant
mosaic plaques on the scalp; this has been pejoratively

termed as a turban tumor?

Three clinical forms of cylindromas are recognized:®

1. Benign cutaneous cylinder that usually presents as
isolated lesion.

2. Salivary gland malignant cylindroma.

3. Malignant

cylindroma developed within the

Brooke-Spiegler syndrome.

Although cylindromas are usually considered to show
eccrine differentiation, they can also present with
another line of differentiation, in this case apocrine?
Genetic mutations of the cylindromatosis tumor su-
ppressor gene (CYLD1) located on chromosome 16q12-13
play a role in the development of both hereditary and

sporadic cylindromas ®°

Clinically, it is characterized by a neoformation that
varies between 2 and 8 mm in diameter, exophytic, pink
or red, of firm consistency and slow growth ? Differential
clinical and dermoscopic diagnosis should be made with
basal cell carcinoma, neurofibroma, intradermal nevus

and amelancanic melanoma.°

Malignant transformation should be suspected in the
presence of rapid growth, ulceration, color changes, or
bleeding, primarily in multiple forms Brooke-Spiegler
syndrome, also known as familial turbant tumor or
cylindromatosis,> is characterized by the presence of
cylindromas, trichoepitheliomas, and spiradenomas in
the head and neck, usually sporadically from the second
decade of life in middle-aged and elderly patients. It
presents with progressive growth during life, requiring
repeated surgical interventions. Although growth is

slow, symptoms are compressive and the aesthetic

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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effects are noticeable. Nodules may fuse into the scalp
resulting in a turban-like appearance There are reports
about the possibility of metastasis to the lymph nodes,
thyroid, liver, lungs, and bones. They can even infiltrate

the skull, causing bleeding and meningitis

Dermoscopy of cylindroma can show a pink background
coloration, arborizing telangiectasias predominantly to
the periphery, blue dots/blood cells, and ulceration4 Si-
milar patterns have been evidenced for basal cell car-
cinoma, including arborizing telangiectasias, ulceration,
and multiple blue/grey blood cells:> The only difference
between basal cell carcinoma and dermoscopy of the

cylindroma is the color of the spots and blood cells.

Histopathologically, cutaneous cylindroma has its
origin in the sweat glands, and is characterized by
multiple islets of basaloid cells surrounded by a Pas+
eosinophilic hyaline sheath that can acquire “puzzle”

or “mosaic” pattern67

There are two types of cells that make up this tumor:
palisade peripheral cells with small hyperchromatic nu-
cleus and more differentiated central cells with larger,
paler nucleus!®* Immunohistochemistry may be useful
to differentiate the cylindroma from the nodular hydra-
denoma using the markers cdi15 and p63, which tend to

be positive for cylindromas®

Differential diagnosis of the cylindroma is extensive.
Basal cell carcinoma must be considered, along with
epidermal cyst, trichilemmoma, trichoepithelioma, ba-
saloid follicular hamartoma, spiradenoma and neuro-

fibromatosis 2°

The therapeutic approach will depend on the number
and size of lesions. Treatment of choice is surgical re-
moval in solitary cylindroma cases2® In case of multiple
tumors, there are optional treatments, such as electro-
surgery, laser with fractionated CO2, cryotherapy and
radiotherapy. Indications for surgery are ulceration,
infection, bleeding and aesthetics. Simple surgical ex-

cision and reconstruction with local flaps and grafts are
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sufficient for the treatment of benign cylindromas» The
advantage of surgical therapy is that it achieves radical
removal of the tumor, which implies a minimal risk of

recurrence and transformation of the malignant tumor 2>

CONCLUSIONS

Cylindroma is a rare pathology. The ear location, spe-
cifically in the accessory tract, makes observation in
this patient more rare and gives greater importance
to differential diagnosis with other tumor lesions in

this location.
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La hiperqueratosis nevoide de la areola y pezén (HNAP), es una entidad infre-
cuente o infradiagnosticada, hasta el 2018 se habian reportado 150 casos en la

literatura, la mayoria esporadicos y en mujeres. La histopatologia es el método

confirmatorio en ésta entidad. Presentamos tres casos, mujeres en edad fértil
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INTRODUCCION

La hiperqueratosis nevoide de la areola y el pezén
(HNAP), es una entidad benigna, poco frecuente, de
etiologia desconocida, fue descrita en 1923 por Tauber
Afecta predominantemente mujeres de en edad fértil.
Se ha sugerido que cambios hormonales pueden estar

relacionados en su patogenia?

Se manifiesta como papulas o placas hiperqueratdsicas
pigmentadas, uni o bilaterales, que afectan el pezon, la
areola o ambos y que en la mayoria de casos son asin-
tomaticas, sin embargo, generan gran preocupacion

por su apariencia cosmética

Clinicamente en ocasiones puede representar un de-
safio distinguirlas de otras entidades benignas o ma-
lignas, por lo cual la correlacion clinica junto al estudio

histopatolégico constituye el gold standard; sin em-

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

con confirmacion histopatolégica, dos de ellas con estudio dermatoscdpico. En
la literatura, hay poca descripcion de la dermatoscopia en esta entidad. Descri-
bimos dos patrones dermatoscopicos que facilitarian su diagndstico en casos

que representen un desafio diagndstico y la biopsia no pueda ser considerada.

bargo, la dermatoscopia cuyo desarrollo en constante

crecimiento es de gran ayuda en su diagnéstico 4

REPORTE DE CASOS

Caso 1

Paciente femenina de 23 afios consulta por papulas eri-
tematosas pruriginosas de crecimiento lento en pezén
izquierdo, que evolucionaron formando una placa eri-
tematosa descamativa, de bordes irregulares de 5 afios
de evolucién (Figura 1). Con el diagnéstico presuntivo
de adenomatosis crénica del pezén se realizé biopsia
que reveld epidermis con hiperqueratosis ortoquera-
tésica, acompaiiada de tapones cdrneos, elongacién
de las crestas interpapilares, hiperpigmentacion de la
epidermis, en dermis moderada papilomatosis acom-
pafiada de escaso infiltrado linfocitario perivascular,
sin cambios sugestivos de malignidad. Estos hallazgos

fueron sugestivos de hiperqueratosis nevoide del pezén.
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Caso 2

Paciente femenina de 30 afios de edad con placas de
aspecto papilomatoso que afectan areola y pezén bila-
teralmente de afios de evolucion (Figura 1). Al exdmen
dermatoscopico se observaron mdltiples estructuras
globulares marrén-gris sobre un fondo pigmentado.
Los hallazgos del estudio histopatolégico apoyaron el
diagnéstico de Hiperqueratosis nevoide del pezon.

Caso 3
Paciente femenina de 27 afios, durante su primera

visita indicé un cuadro clinico de 13 afios de evo-

M. Silva et. al

lucién con engrosamiento de areola izquierda y pos-
terior afectaciéon bilateral, con una biopsia previa
realizada en otra institucién que reportaba que-
ratosis seborreica. Luego de 6 aiios acudié nueva-
mente con prurito y ardor en la misma zona (Figura
1). En un nuevo examen dermatoscépico se observo
multiples estructuras globulares amarillo-marrén,
separadas por estructuras lineares marrén, con ex-
coriaciones y escamas blanquecinas (Figura 2). Con
el diagndstico presuntivo de hiperqueratosis nevoide
del pezén y la areola se solicit6 biopsia que confirmé

el diagnéstico.

Figura 1. A: Primer caso se observan pdpulas eritematosas hiperqueratdsicas en pezén y areola. B: Se-
gundo caso con pdpulas que confluyen formando placas hiperqueratésicas pigmentadas en complejo
areola-pezén. Cy D: Tercer caso, se observan placas hiperqueratésicas pigmentadas con afectacién bila-
teral que no sobrepasan el drea de la areola.
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Figura 2. Imdgen dermatoscépica de la lesion del tercer caso, donde
se observan muiltiples estructuras globulares amarillo-marrén,
separadas por estructuras lineares marrén, con excoriaciones y
escamas blanquecinas.

Figura 3. Histopatologia correspondiente al tercer caso, se observa
acantosis, ortoqueratosis, papilomatosis, con aumento de vascula-
rizacion, fibrosis e inflamacién leve en dermis.

DISCUSION

La hiperqueratosis nevoide de la areola y el pezén
(HNAP), es una entidad benigna, poco frecuente, con
aproximadamente 150 casos reportados hasta el 2018/

de etiologia desconocida, descrita en 1923 por Tauber.

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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En 1938 Levy y Franckel la clasificaron en 3 categorias:
la primera, como extensién de un nevo epidérmico,
la segunda asociado a dermatosis diseminadas, y la
tercera, denominada nevoide aislada o idiopatica’
Se ha sugerido que, considerando la descripcion de la
primera categoria, se trata mds bien de un nevo epi-
dérmico que afecta esta zona y en ese sentido no debe
considerarse como una HNAP S

Actualmente la clasificacién mas aceptada es la de
1990 de Pérez-Izquierdo y cols., segln su etiologia con
dos categorias: primaria, idiopatica o nevoide y secun-
daria que puede ser a su vez local o sistémica segun el

tipo de dermatosis que la acompaiie ®?

Aunque la patogenia no estd bien establecida,
Scwartz-Mold-Jegasothy, sostienen que cambios en
el nivel de estrégeno podrian estar implicados. Teoria
apoyada en que inicia en la pubertad, hay exacerbacion
durante el embarazo con transformacién de una forma
unilateral a bilateral durante el mismo, y porque los
casos reportados en hombres se asocian con trata-

miento hormonal con dietiletilbestrol 2

Se ha reportado presencia de Malassezia globosa y
restricta en las lesiones, siendo la terapia antifiingica
efectiva. Aunque para los autores tampoco queda claro

si la Malassezia fue la causa directa o un hallazgo°

Clasicamente se presenta como papulas o placas hiper-
pigmentadas hiperqueratdsicas de aspecto verrugoso,
asintomaticas o con prurito leve, uni o bilaterales, no
hay adenopatias asociadas o secrecion. Tampoco afec-
tacién de la funcionabilidad de la gldndula mamaria, sin

embargo, en casos severos puede dificultar la lactancia’

Kubota y cols., reportaron que el 17% afecta tnica-
mente el pezdn, 25% la areola y el 58% ambas, siendo

rara la extension mas alla de la region areolar."

Se ha reportado su coexistencia con micosis fungoide
(MF), en algunos casos diferenciandolas por su histo-

logia e inmunohistoquimica.>®5
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Considerando descripciones dermatoscopicas previas
en la literatura, se podrian distinguir dos patrones. El
primero, un patrén reticular homogéneo, dado por las
estructuras en forma de escamas amarillo-marrén# El
segundo, un patron formado por glébulos o estructuras
poligonales amarillo-marrdn, que estan separadas por
estructuras lineares irregulares pigmentadas, ademas

glébulos azulados

Histologicamente guarda similitud con otras pato-
logias principalmente el nevo epidérmico. Se observa
hiperqueratosis, ortoqueratosis, acantosis, tapones
corneos, hiperpigmentacién de la capa basal, papilo-
matosis, infiltrado linfocitario perivascular leve! Se
han descrito colecciones de linfocitos intraepidérmicos

que recuerdan los abscesos de Pautrier de MF.3

El diagnostico diferencial es amplio, debe considerarse
queratosis seborreica, nevos epidérmicos, eccema
crénico del pezoén, hiperqueratosis por friccion, enfer-

medad de Darier, CBC, enfermedad de Bowen, etc51®

Hasta el momento no hay un consenso establecido
respecto al tratamiento. Se han reportado modalidades
con resultados variables, muchas veces poco exitosos,
con recurrencia al suspenderlos lo que requiere conti-

nuarlos de forma intermitente?

Se han probado tratamientos conservadores como
esteroides,” retinoides topicos, derivados de la cal-
cineurina® 4acido lactico, acido salicilico, urea, hi-
droquinona, isotretinoina; minociclina.® Asi como me-
didas invasivas como laser CO2, crioterapia; ablacion
con radiofrecuencia® curetaje, excisién, rasurado
reconstrucciéon con injerto de piel*>> Se han asociado
en muchos casos a hipo o hiperpigmentacién postin-
flamatoria v cicatrices en ésta delicada area que puede

generar mayor preocupacion cosmética >

CONCLUSION

La HNPA es una entidad poco frecuente, o infradiag-
nosticada, con menos de 150 casos reportados en la li-

teratura. A pesar de su naturaleza benigna genera gran

M. Silva et. al

afectacion emocional por su apariencia cosmética. Sin
tratamiento, en ocasiones incluso con el mismo puede

persistir indefinidamente.

Aunque no se cuentan con criterios dermatoscépicos
definidos al momento, la dermatoscopia cumple un rol
fundamental y en potencial crecimiento como apoyo
diagnéstico en la diferenciaciéon de patologias que
pueden afectar esta area, en especial en pacientes que
no aceptan la realizacion de una biopsia por preocu-
pacion a una cicatriz y mayor compromiso cosmético.
En nuestros casos, encontramos caracteristicas der-
matoscopicas previamente descritas en la literatura
que eventualmente podrian hallarse como patrones

dermatoscdpicos que pueden facilitar su diagndstico.
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INTRODUCTION

Nevoid hyperkeratosis of the nipple and areola is an uncommon or underdiag-
nosed entity. Until 2018, 150 cases have been reported, most of them sporadic
and in women. Histopathology is the confirmatory method in this entity. We
present three cases of childbearing age women with histopathologic confir-
mation, two by dermoscopy study. In literature, there is little dermoscopic
description. Two dermoscopic patterns that would facilitate diagnosis in cases

that represent a challenge and biopsy cannot be considered.

CASE REPORT

Nevoid hyperkeratosis of the nipple and areola (NHNA),
is a benign, rare entity of unknown etiology, described
in 1923 by Tauber! It predominantly affects women of
childbearing age. It has been suggested that hormonal
changes may be related to their pathogenesis2

It manifests as hyperkeratotic pigmented papules or
plaques, uni or bilateral, which affect the nipple, areola
or both. Most cases are asymptomati. However, they

generate great concern for their cosmetic appearance3

Clinically, it can sometimes represent a challenge to
distinguish them from other benign or malignant en-
tities, so the clinical correlation with the histopatho-
logical study constitutes the gold standard. However,
dermoscopy’s constant development is of great help

in its diagnosis.4

First case

23-year-old female patient presents with itchy
erythematous papules of slow growth in the left
nipple, evolving to form a desquamative erythe-
matous plaque, with irregular edges of 5 years of
evolution (Figure 1). With the presumptive diagnosis
of chronic adenomatosis of the nipple, a biopsy was
performed and it revealed epidermis with orthoke-
ratotic hyperkeratosis, accompanied by horny plugs,
elongation of the interpapillary crests, hyperpig-
mentation of the epidermis. Moderate papillomatosis
accompanied by scarce perivascular lymphocyte in-
filtrate, without changes suggestive of malignancy.
These findings were suggestive of nevoid hyperke-

ratosis of the nipple.
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Second case

A 30-year-old female patient presents with papilloma-
tous-looking plaques that affect the areola and nipples
bilaterally from years of evolution (Figure 1). Dermos-
copic examination showed multiple brown-gray glo-
bular structures on a pigmented background. Findings
of the histopathological study supported the diagnosis
of nevoid hyperkeratosis of the nipple.

Case 3
A 27-year-old female patient, during her first visit

indicated a clinical picture of 13 years of evolution

Case Report

with thickening of the left areola and subsequent
bilateral involvement, along with previous biopsy
performed in another institution reporting sebo-
rrheic keratosis. After 6 years, she returned with
itching and burning in the same area (Figure 1).
In a new dermoscopic examination, multiple ye-
llow-brown globular structures were observed,
separated by brown linear structures, with exco-
riations and whitish scales (Figure 2). With the pre-
sumptive diagnosis of nevoid hyperkeratosis of the
nipple and areola, a biopsy was requested that con-
firmed the diagnosis.

Figura 1. A: Primer caso se observan pdpulas eritematosas hiperqueratdsicas en pezén y areola. B: Se-
gundo caso con pdpulas que confluyen formando placas hiperqueratdsicas pigmentadas en complejo
areola-pezén. Cy D: Tercer caso, se observan placas hiperqueratésicas pigmentadas con afectacion bila-
teral que no sobrepasan el drea de la areola.

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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Figura 2. Imdgen dermatoscépica de la lesion del tercer caso, donde
se observan muiltiples estructuras globulares amarillo-marrén,
separadas por estructuras lineares marrén, con excoriaciones y
escamas blanquecinas.

Figura 3. Histopatologia correspondiente al tercer caso, se observa
acantosis, ortoqueratosis, papilomatosis, con aumento de vascula-
rizacion, fibrosis e inflamacién leve en dermis.

DISCUSSION

Nevoid hyperkeratosis of the nipple and areola (NHNA),
is a benign, rare entity of unknown etiology with
approximately 150 cases reported until 20185 It was

described in 1923 by Tauber:

M. Silva et. al

In 1938, Levy and Franckel classified it into 3 categories:
the first, as an extension of an epidermal nevus, the
second associated with disseminated dermatoses, and
the third, identified as isolated or idiopathic nevoid.®7
It has been suggested that, according to the description
of the first category, it is rather an epidermal nevus
that affects this area. Consequently, in this sense it
should not be considered as an NHNA®

Currently, the most accepted classification is that of
1990 by Pérez-Izquierdo et al., according to its etiology,
with two categories: primary, idiopathic or nevoid, and
secondary which can in turn be local or systemic, de-

pending on the type of dermatosis that accompanies it7

Although the pathogenesis is not well established,
Scwartz-Mold-Jegasothy argue that changes in es-
trogen level could be involved. This theory explains
the condition begins in puberty. There is exacerbation
during pregnancy with transformation from a unilateral
to bilateral form. Cases reported in men are associated

with hormonal treatment with diethylstilbestrol >?

The presence of globose and restricted Malassezia has
been reported in the lesions, being the effective anti-
fungal therapy. Although it is not clear to the authors
whether Malassezia was the direct cause or a finding.°

Classically, it presents as hyperkeratotic papules or
hyperpigmented plaques with verrucous appearance,
asymptomatic or with mild pruritus, uni or bilateral.
There are no associated lymphadenopathies or se-
cretion. Nor does it affect the functionality of the
mammary gland. However, in severe cases, it can
hinder breastfeeding’

Kubota et al., reported that 17% affects only the nipple,
25% the areola and 58% both. The extension beyond

the areolar region is rare:"

Its coexistence with mycosis fungoides (MF) has been
reported, in some cases differentiating them by their

histology and immunohistochemistry 2135
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Considering previous dermoscopic descriptions in the
literature, two patterns could be distinguished. The
first one, a homogeneous lattice pattern, given by the
yellow-brown flake-shaped structures* The second
one, a pattern formed by yellow-brownpolygonal
structures or globules, separated by pigmented irre-

gular linear structures, furthermore bluish globules

Histologically, it bears similarity with other patho-
logies. Mainly the epidermal nevus. Hyperkeratosis,
orthokeratosis, acanthosis, corneous plugs, basal layer
hyperpigmentation, papillomatosis, mild perivascular
lymphocyte infiltrate are observed. Collections of in-
traepidermal lymphocytes reminiscent of MF Pautrier

abscesses have been described.3

Differential diagnosis is extensive. Seborrheic kera-
tosis, epidermal nevi, chronic nipple eczema, frictional
hyperkeratosis, Darier’s disease, CBC, Bowen’s disease,

etc. should all be considered s

So far, there is no established consensus on treatment.
Modalities with variable results have been reported,
often unsuccessful. Recurrence manifests when they
are suspended, which requires them to be continued

intermittently

Conservative treatments, such as steroids,” topical re-
tinoids, calcineurin derivatives® lactic acid, salicylic
acid, urea, hydroquinone, isotretinoin} minocycline
have been used. Moreover, invasive measures, such as
CO2 laser, cryotherapy; radiofrequency ablation?® cu-
rettage, excision, shaving skin graft reconstruction,
have been considered.»>> They have been associated in
many cases with post-inflammatory hypo or hyper-
pigmentation and scars in this delicate area that may

generate greater cosmetic concern32°

CONCLUSION

NHNA is a rare, or underdiagnosed, entity with less
than 150 cases reported in the literature. Despite its

benign nature, it generates great emotional conse-
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quences due to its cosmetic appearance. With or wi-

thout treatment, it can persist indefinitely.

Although there are no currently defined dermoscopic
criteria, dermoscopy plays a fundamental and develo-
pmental role as a diagnostic tool in the differentiation
of pathologies that may affect this area, especially in
patients who do not accept the performance of a biopsy
due to concern for scars and greater cosmetic invol-
vement. These cases presented with dermoscopic cha-
racteristics previously described in the literature. They
could eventually be found as dermoscopic patterns fa-

cilitating diagnosis.
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with the necessary assistance: modifications, corrections or reductions.
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of words for the text is 1000. Abstract of 200 words maximum. Key words. A maximum of 3

images and/or charts. A maximum of 15 references.

LETTERS TO THE EDITOR: Section entitled to gather critical opinions, concordances, or another
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