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Editorial

— Editorial

Con el primer nimero de esta publicacién, damos inicio a lo que deseamos se convierta poco a
poco en la expresidén sistematica de todo lo que significa la dermatologia en nuestro centro. Hemos
asistido con sincero benepldcito al frecuente lanzamiento de multiples publicaciones médicas, que
debutan con impetu y desaparecen en poco tiempo por causas bastante predecibles, mientras que
en otros casos se publican muy de tiempo en tiempo o simplemente, languidecen y mueren para
después de cierto periodo, renacer con nuevas esperanzas basadas a veces en pobres realidades
y en otras, y parodiando una frase de Henry Ford cuando decia: “El fracaso es la oportunidad de
empezar de nuevo, con mds inteligencia)’ lo hacen aplicando experiencias previas para evitar nuevas
decepciones. Nos inspira la existencia de aquellas publicaciones que han perdurado a lo largo de
mucho tiempo, convirtiéndose en iconos que sirven como el modelo que todos los que transitan

por caminos similares desean emular.

Es nuestro anhelo, que esta sencilla revista permita conocer nuestras patologias, nuestros trabajos
y la actividad de todos los profesionales que en este centro laboran y que, tanto los médicos
especialistas como los residentes en formacién, encuentren en él, un refugio donde publicar sus
experiencias con tal vez con mas facilidad y aceptacion, pero cifiéndose siempre a las normas que

la revista solicita de acuerdo con canones internacionales de publicacién médica.

El tiempo dira si nuestros suefios tuvieron firmes fundamentos , o, si solamente fuimos unos
meros sofiadores mds, pero, de lo que si estoy seguro, es que todos los que pertenecemos a
este Centro, pondremos lo mejor de nosotros para lograr el éxito deseado, conscientes del
pensamiento de Colin Powell cuando expresaba: “Un sueiio no se hace realidad mdgicamente: se
necesita sudar, determinacion y trabajo muy duro” y esas condiciones, estoy seguro que son parte
de todos nosotros. Hago mis mejores votos para que esta publicaciéon que hoy ve su luz primera,
goce de una vida saludable y duradera y que poco a poco se convierta en un nicho acogedor para
todos aquellos que quieran plasmar sus pensamientos y experiencias en una forma perdurable de

comunicacion cientifica.

Dr. Enrique Uraga P.
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Alopecia Triangular Temporal.

Revision de las manifestaciones clinicas
v dermatoscopicas. A proposito de 6
casos observados.

Dr. Enrique Uraga,* Dra. Maria Cecilia Briones,** Dra. Maria Verdnica Uraga,** Dra. Claudia Maldonado***

Director del Centro
Dermatoldgico Dr. Uraga
- Director del Posgrado de

Dcrmatologia de la UCSG,

Hospital Luis Vernaza. La alopecia triangular temporal congénita es un cuadro de rara observacion

*x Médico Dermatologo del . e S 1. ~ . , ’
. e y de la cual si bien en los ultimos afios se han publicado mas articulos,
Centro Dermatologico Dr.

Uraga. los mismos aun son relativamente escasos. Igualmente aun no existe un
Médico Residente 1 del

Posgrado de Dermatologia conocimiento certero en lo que respecta a su etiologia, edad de presentaciéon
de la UCSG y del Hospital

Luis Vernaza. Guayaquil - ni de posibilidades terapéuticas. La tricoscopia se ha convertido en los

Ecuador. P ~ . s spe
altimos aiios en un fuerte apoyo tanto para el dlagnostlco espec1f1co de

la alteracién como para el diagnéstico diferencial con otras enfermedades
parecidas. Se hace una revision de la bibliografia al respecto y se repasa la
clinica y la dermatoscopia de nuestros casos.

Palabras claves: Triangular Alopecia. Dermatoscopy

Temporal triangular congenital alopecia is considered a rare condition,
despite the fact of the increased number of cases reported in recent years.
Its etiology, age of clinical presentation, and appropriate therapeutic
modalities are still uncertain. Trichoscopy has become a key diagnostic
tool in the diagnosis of this condition and differentiation from similar
pathologies. A review of published literature on this entity was performed;
clinical and the dermatoscopic characteristics of our cases are presented.

Keywords: Alopecia triangular. Dermatoscopia.
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La alopecia triangular temporal congénita (ATTC),
fue descrita originalmente por Raymond Sabouraud
en 1905 en su libro “Manuel élementaire de dermato-
logie topographique réégionale” como “alopécia triangu-
lare congenitale de la temp” y afios después, en 1926 fue
nuevamente reportada por Brauer, como parte del sin-
drome de Brauer que lo describe como displasia dér-
mica focal facial tipo 1 o nevo aplasico temporal de
las sienes o aplasia cutis bitemporal congénita, y que
se expresa como depresiones temporales cutaneas que
semejan marcas de forceps® Sin embargo, los casos
de Brauer no corresponderian a una ATTC dado que en
la misma no hay depresiones ni aplasia, pero, la hi-
potricosis y la localizacién lesional habrian dado lugar
a una confusion que se ha perennizado con el nombre
de la alteracién hasta el momento actual. Este cuadro
no mencionado nuevamente hasta el afio de 1932, en
que Galewsky reporta un caso de alopecia triangularis
congenitalis® Se la conoce también con los nombres
de alopecia triangular circunscrita de la sien, nevo hipotri-
cotico, nevus apldsico sistematizado de Brauer o simple-

mente nevo de Brauer.

La ATTC estd clasificada dentro del grupo de las alo-
pecias congénitas no cicatrizales, no progresivas,
circunscritas o localizadas®# aunque, el tiempo de

aparicion de la enfermedad puede ser variable.

El cuadro se presenta como una placa alopécica con
forma de triangulo isdsceles, generalmente unila-
teral y raras veces bilateral (entre de 7,5% - 20%){»
con una base de aproximadamente 2 cm, ubicada en
el borde temporal del cuero cabelludo que se dirige

hacia atras por el angulo temporofrontal(®

E. Uraga et. al

Dicho de manera mas sencilla, se trata de una placa
de aspecto triangular con angulos romos y con la base
del tridangulo ubicada en la linea de implantacion del
cabello. Sin embargo, esta conformacién puede cam-
biar y observarse de forma ovalada o redonda(” Es
frecuente la presencia por delante de la zona alopé-
cica de una franja delgada de pelo, hecho que com-
parte con otro proceso alopécico, la alopecia liminar
frontal (pérdida de cabello por traccidon), actualmente
de rara observacién y que se veia con frecuencia
cuando el peinado de tipo cola de caballo muy tirante

estaba en pleno apogeo®

En el interior de la placa, se pueden observar cabellos
de color y textura variable, en ocasiones normal y en

otras muy disminuidos tanto en tamafio como en color.

A pesar de la denominacién de congénita que con-
forma su nombre, el cuadro puede no manifestarse
clinicamente hasta la adolescencia o la edad adulta.
Por lo comun se presenta entre los 2 y los 6 a 9 afios
de edad, sin embargo existen reportes en que el pro-
ceso se presenta en la edad adulta y en uno de ellos®
se concluye que probablemente estos casos solo sean
el resultado de fallas diagndsticas previas, sin em-
bargo, debido a la variabilidad de edad de presenta-
cidén, no son pocos los autores que la denominan tan

solo como alopecia triangular temporal (ATT)(”

Por otra parte, aunque se supone que esta altera-
cion se presenta desde el nacimiento, los padres no
suelen notarla hasta los 3 o 5 afios de edad, probable-
mente debido a que la zona esta cubierta por el vello
frontal que se observa en la linea de implantacién en
los nifios.® Sin embargo autores como Rook y Kubba

piensan que es improbable que los padres no noten
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un parche sin pelo a lo largo de tres afios® y por ello
consideran que podria tratarse de una alopecia ad-

quirida durante los primeros 6-9 afios de vida.

En el trabajo de Masashi Yamazaki y colaboradores ™
publicado en el 2010 y basado en una serie de 52 pa-
cientes con ATT, los autores encuentran que en mas
de la mitad de los casos, (58,8%), la alteracion apa-
rece entre los dos y los nueve afios de edad, un tercio

(36,5%) al nacimiento y, 3,8% en la edad adulta™

La ubicacién mas frecuente es la region temporal pero
también ha podido ser observada en la zona tempo-

ro-parietal y en la region occipital

Aunque la frecuencia del cuadro no ha sido estable-
cida, algunos autores la ubican en el rango de 0,11% ®
sin embargo Alexander Leung®? acota que en su
opinién ese porcentaje que fue reportado por Gar-
cia-Hernandez et al*» en 1995, quienes revisan 6.200
pacientes de primera consulta que fueron seleccio-
nados al azar en la clinica dermatoldgica del Hospital
Universitario Virgen Macarena en Espafia y encuentran
que, tan solo siete pacientes (0,11%) tenian ATT, lo
cual seglin Leung, no refleja la realidad de la inci-
dencia del cuadro en la poblacion general y es posible
que muchos diagndsticos de ATT sean pasados por

alto o simplemente no sean reportados.

En el estudio de los casos descitos por Chum y Devakar,
los autores concluyen que el 79% de los casos fueron uni-
laterales, 18,5% fueron bilaterales, 2,5% la localizacion
fue occipital. En lo que respecta al sexo 51,6% fueron va-
rones y 48,4% fueron mujeres, otros indican igual in-
cidencia en ambos sexos y concluyen que estas cifras

son concordantes con datos previos publicados (415

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°1 2019

Articulo de Revisién

La patogenia es desconocida pero si bien usualmente
su presentacion es esporadica, el hecho de que se
hayan reportado varios casos familiares® ha dado
lugar a nuevos conceptos. El primer reporte familiar
de la enfermedad fue el realizado por Bargman en
dos pacientes, padre e hijo en 198419 y, posterior-
mente Ruggieri et al. comunican ATT en madre e hija
en asociacion con retardo mental y epilepsia{” por
lo que Happle®® en el afio 2003 sugiri6é una herencia
paradominante, que Gnicamente puede comprobarse
cuando la pérdida del alelo se produce en un estado
del desarrollo precoz (%29 Igualmente se ha invocado
una asociacion epidérmica / neuroectodérmica desde
que se reportd el caso de madre e hija con retraso
mental y epilepsia y, en la hija, la resonancia mag-
nética cerebral demostrd la malformacién de Dandy

-Walker tipo B.(6:17:2D

Se trata de una condicién benigna y no progresiva,
relativamente poco conocida, situaciéon que puede
deberse a un insuficiente diagndstico o a la escasez

de publicaciones.

Se observa como una placa de alopecia localizada, ge-
neralmente de menos de 4 cm de diametro, carente de
sintomas y con aspecto inalterable, sin crecimiento al-
guno, y de parecerlo, en realidad corresponderia al cre-
cimiento proporcional con el resto del cuero cabelludo.
Se la puede observar desde el nacimiento o dentro de los
primeros seis afios de vida y debido a ello y a los reportes
de casos en edad adulta, se tiende actualmente a consi-

derarla como adquirida mds que congénita
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Dado que en muchos casos los padres notan la zona
sin pelos después de los 3 afios de edad, se ha pen-
sado que este periodo se debe al escaso nimero de

pelos durante el primer afio de vida.

La lesion se manifiesta como una placa de forma
triangular pero en ocasiones puede ser ovalada o re-
donda, los angulos redondeados (sin atrofia, des-
camaciéon ni cambios de coloracién). En su interior
se observa la presencia de pequeiios pelos vellosos
y finos y ausencia de pelos terminales, los cuales
pueden ser observados en un nimero pequefio en
el borde de la placa y confundiéndose con el cabello
normal o, como pequefios islotes de pelos oscuros.
Por ello hay quienes afirman que es mds una forma
de hipotricosis que una verdadera alopecia por la
presencia de pelos vellosos en la zona afectada y muy
ocasionalmente, pelos terminales pueden ser rete-

nidos en dicha zona.*?

El diagnéstico se basa esencialmente en la clinica y
en los hallazgos dermatoscépicos. El estudio histo-

patolégico por lo comin no es necesario.

En el afio 2011, Inui et al. proponen criterios diagnés-

ticos para la ATT en la siguiente forma®3s-24:

1. Alopecia de forma triangular o lanceolada de la
region frontotemporal del cuero cabelludo

2. Orificio folicular normal con pelos vellosos rodeados
por pelos terminales (usando dermatoscopio)

3. Ausencia de pelos fracturados, pelos en signo de
exclamacién, puntos negros, puntos amarillos
e igualmente que no se observe pérdida de los

orificios foliculares (usando dermatoscopio)

E. Uraga et. al

4. Faltadecrecimientodel cabello 6 meses despuésde
la confirmacidn de la presencia de pelos vellosos,

tanto clinica como dermatoscépicamente.

El uso adecuado de estos criterios hace que el estudio
histopatoldgico sea innecesario en la mayor parte de

los casos.

Esta técnica se ha constituido en este cuadro, al igual
que en muchas otras patologias dermatoldgicas, en
un importante método diagndstico que permite evitar

procedimientos invasivos.(25-26-27-28)

Las caracteristicas tricoscopicas mds importantes

(tomado de Karadag et al)*® se dividen en:

Caracteristicas Foliculares
+  Pelos vellosos cortos
- 100% de los casos
- Diversidad en la longitud de los pelos vellosos
- 100 % de los casos
+  Pelos blanquecinos
- 100% de los casos
+  Puntos blancos
- 22.2% de los casos
Caracteristicas Interfoliculares
«  Patron pigmentario en panel
- 22.2% de los casos
+  Red de lineas arborizantes

- 22.2% de los casos

Caracteristicas Foliculares e Interfoliculares
- Descamacion epidérmica

- 33.3% de los casos

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°1 2019
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Por su parte, Hashem et al{*® afladen a los anteriores
un hecho dermatoscopico mds, que consiste en la
presencia de eritema difuso en 5 pacientes (33,3%)

de los 15 que estudiaron con ATT.

En otro estudio multicéntrico®? de las caracteristicas
clinicas y tricoscdpicas en 31 pacientes en Espaiia, se
realizo tricoscopia en 19 pacientes y encuentran que
los hechos mas frecuentes fueron:
- Pelos blancos

- 94,7% de los casos
+  Diversidad de didametro

- 94,8% de los casos
+  Pelos vellosos rodeados por pelos terminales

- 84,2% de los casos

Todo lo cual muestra concordancia con los trabajos

anteriormente citados(5:26:27.28)

Finalmente, se ha reportado que la tricoscopia per-
mite observar claramente la presencia de un mechén
central de pelo que uno de los autoresV reporta como
“pelo paraddjico” dentro de la placa de ATT, siendo
este hecho sefialado igualmente en varios trabajos (3233
A pesar de que la presencia de este penacho central
de pelo no ha sido siempre destacado como un hecho
caracteristico en la ATT, y incluso antes del adveni-
miento global de la dermatoscopia, ya Tosti®4 en un
reporte de 14 casos remarcaba clinicamente la pre-

sencia de 6 casos con un mechén de pelos terminales.

En la dermatopatologia se puede observar aplasia de
los foliculos pilosos con ausencia de cabellos termi-

nales y presencia de cabello tipo vello. Se observan
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los foliculos en un nimero normal pero se encuen-
tran miniaturizados por lo que resulta en la presencia
de escaso pelo tipo vello con ausencia de pelos termi-
nales. No se observa manifestaciones de procesos in-
flamatorios o cicatrizales% Silva et al. reportan una
disminucion de la densidad folicular en un caso de
ATT 39 Las comunicaciones histopatoldgicas son es-
casas y este hecho puede deberse a tres factores de-
terminantes; en primer lugar, el cuadro clinico per
se puede ser diagnéstico, en segundo lugar la tricos-
copia puede ser un apoyo suficiente como para com-
plementar la impresion clinica y tercero en muchos
casos, el paciente o sus familiares se niegan a rea-
lizar una biopsia ante un cuadro al que se han ha-
bituado por el tiempo de evolucién como ocurre en
el caso publicado de Vivek et al.3” cuando exponen
el caso numero 127 de la enfermedad hasta ese mo-
mento, refiréndose al hecho de que hasta Enero del
2015 se habian reportado 126 casos®® manifestando
la imposibilidad de realizar la biopsia por negativa

de la familia.

La ATT ha sido asociada a mdltiples procesos como en
el caso de Unger®? que retine una ATT bilateral con una
facomatosis pigmentovascularis tipo IV, que es una de
las asociaciones mas frecuentemente citadas.3944142
Otras asociaciones aceptadas>244 son:

+  Leuconiquia

- Dislocacién congénita de la cadera

- Retardo mental

«  Epilepsia

.+ Fistula traqueoesofagica

+  Nevo del iris

- Enfermedades cardiacas congénitas

+  Anormalidades del hueso y de los dientes
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+  Aplasia cutis congénita

+ Manchas café con leche

+  Malformacién de Dandy Walker

- Disestesia dentro del area de pérdida de pelo
+  Hipospadias

- Lentiginosis multiple

- Brongquiolitis recurrente

- Espina bifida

+  Nevo de pelo lanuginoso

+  Huesos de Wormian

Por otra parte también se han reportado asociaciones
sindrémicas®+43 tales como:

+  Sindrome de Down(?

+  Sindrome de Klippel-Trénaunay“

- Sindrome de Leopard®>

+  Sindrome de Pai%®

. Sindrome de Turner

Paciente de 19 afios quien consultd por la posibilidad
de una solucién a su placa alopécica fronto-temporal
izquierda con base ubicada en la zona de implanta-
cion del cabello, se observa zona delgada de pelo por
delante de la zona alopécica. En la placa se puede
observar la presencia de escaso pelo de tipo velloso
Foto 1. Refiere que aparecié alrededor de los 4 afios
de edad. No se acompafia de sintomatologia alguna y
no ha habido crecimiento de la lesién que no sea la
corcordante con el crecimiento anatémico. No existe
dermatoscopia pués consulté antes de la era derma-
toscopica, pero la edad de aparicidon y su imagen cli-

nica nos llevan al diagnéstico de ATT.

E. Uraga et. al

Caso observado algunos afios atras, de paciente del
sexo femenino de 12 afios de edad, quien consulta por
presentar placa alopécica de aspecto triangular con la
base dirigida hacia la linea de implantacion del ca-
bello. ubicada en la zona temporal izquierda, con un
afio de evolucién (Foto 2). Se observan pelos hipo-
tricéticos en el centro de la lesion y pelos terminales
delgados en el borde de la placa. No se acompaila de
sintomatologia alguna ni se observa crecimiento le-
sional. Ante la ausencia de otras manifestaciones se
hace el diagndstico de ATT adquirida dado que so-

brepasa la edad usual de aparicién (6 afios de edad).

Foto 1. Placa alopécica triangular. Pelos vellosos en el centro y
pelos intermedios y terminales en la periferia. Se evidencia una
franja delgada de pelo en la zona de implantacién del cabello.

Foto 2. Se observa lesién temporal, triangular con presencia de
pelos vellosos en la zona central y pelos intermedios y terminales
en la zona periférica.
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Paciente vardn de 15 afios de edad quien consulta por
una queratosis pilar de brazos y a quien en el examen
fisico se le observa una lesién hipotricdtica de forma
triangular con la base de la misma mirando hacia
el borde de implantacién del cabello y ubicada en la
zona temporal derecha. Sus padres refieren que no
nacié con ella y que la recuerdan a partir de los 2 o
3 afios de edad. En el examen dermatoscépico se ob-
serva persistencia de escasos pelos terminales y pelos
de tamafio y coloracién disminuidos en la zona alo-
pécica. Basados en el tiempo de aparicién de la le-

sién, su forma triangular, la falta de progresién en

Foto. 3. Paciente con lesién hipotricética temporal derecha. En la
tricoscopia se observa zona central con escasos cabellos de tamano
y grosor disminuidos y pelos terminales en la periferia lesional.

Foto 4. Lesién triangular de zona temporal izquierda En la
dermatoscopia se observa la presencia de pelo velloso (flecha
azul) y pelos intermedios (flecha roja). Los pelos terminales
provienen de la periferia flecha amarilla). Banda delgada de pelo
en la zona inferior. La piel y anexos normales.

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol1 | N°1 2019
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tamarfio y la imagen dermatoscdpica, a pesar de que
en la misma se observa mas cabello del que normal-
mente se encuentra en este cuadro, hacemos el diag-

ndstico de ATT (Foto 3).

Paciente del sexo femenino de 29 afios de edad quien
consulta por presentar lesién alopécica de region
temporal derecha que ella recuerda de toda la vida.
Tiene un diagnéstico previo de Nevo sebaceo y le habian
aconsejado extirpacion del mismo. La tricoscopia de-
mostré ausencia de las caracteristicas tricoscopicas del
nevo sebaceo tales como glébulos amarillentos o café,
placas verrucosas elevadas, nddulos o pequefios tu-
mores, aspecto lobular blanco-amarillento%? (Foto 4).
Se evidencid presencia de una piel normal, ausencia
de pelos terminales, presencia de cabello tipo vello
en la placa y, por otra parte, la ausencia de hechos
dermatoscdpicos propios de otras patologias permiti6

establecer el diagndstico de ATT.

Se presenta el caso de un nifio de 10 meses de edad
quien presenta zona alopécica de forma triangular
ubicada en la regién temporal izquierda. los padres

refieren haberla notado a los pocos meses de nacido.

No se acompaiia de sintomatologia alguna.

En la tricoscopia podemos observar una hipotricosis
marcada, en el centro se observan pelos vellosos y
en la periferia cabellos intermedios. (Foto 5). Con la
historia clinica y la tricoscopia establecemos el diag-

ndstico de ATT.
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Foto 5. Lesién triangular alopécica (circulo y tridngulos blancos).
Pelos vellosos (circulo azul) y pelos intermedios y terminales
(flechas rojas).

Foto 6. Placa alopécica en la que se observan pelos vellosos (
flecha roja), cabellos terminales periféricos (flecha azul), red de
vasos arborizantes (circulo blanco).

Paciente del sexo femenino de 30 afios de edad quien
consulta por presentar placa alopécica en area tem-
poral izquierda (Foto 6). No puede fijar la fecha
exacta de su aparicién, pero la recuerda desde su
nifiez temprana. No sintomatologia acompafiante y

la lesién sin crecimiento.

La simple 1dgica y la frecuencia de presentacién de la
alopecia areata hace que este cuadro sea el principal,
pero no el unico que debe ser tomado en cuenta en el
diagndstico diferencial de la ATT y existen reportes
que demuestran que se los confunde facilmente (48:49:50)

sin embargo la evolucidn clinica y la tricoscopia per-

E. Uraga et. al

Foto 7. Ala izquierda, tricoscopia de ATT con sus pelos vellosos
cldsicos. A la derecha AA, con pelos en signo de exclamacién (flecha
azul), pelos distréficos (flecha roja), pelos blancos (flecha blanca).

Foto 8. Paciente con tifia capitis de la zona temporal. La
tricoscopia demuestra la presencia de puntos negros, pelos en
coma, propios de la tifia capitis y ausentes en la ATT.

miten hacer el diagndstico ya que no existen pelos en
signo de exclamacién, puntos amarillos y otras ca-
racteristicas dermatoscopicas propias de la alopecia
areata y ademas la falta de respuesta adecuada a la

terapia hace sospechar la falla diagnéstica (Foto 7).

La ATT debe ser igualmente diferenciada de la tifia
capitis®® que en nifios podria dar lugar a confusién,
pero la edad de presentacidn, la falta de evolucion de
la lesién y la ausencia de los signos dermatoscépicos
propios de las tiflas, como son los puntos negros, los
pelos en sacacorchos, los pelos en coma, (Foto 8) etc,
y por supuesto la positividad de los signos tricosco-
picos propios de la ATT permiten llegar al diagnds-
tico. A todo lo cual, se suma el exdmen micoldgico

positivo en el caso de las tifias.
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Foto 9. Paciente con alopecia liminar frontal. Vista lateral
y frontal. Se observa la zona alopécica y la banda de pelo
periférica que la caracteriza. La presencia de la banda
frontal descarta la posibilidad de ATT.

Foto 10. Tricotilomania. Se observa la presencia de pelos
fracturados de diferente tamario (cfrculo azul), pelos
deshilachados (circulo rojo), puntos negros (circulo verde).

Otros cuadros que deben der tomados en cuenta son:
la alopecia por traccion, entre ellas, la alopecia liminar
frotal antes mencionada (Foto 9), que por su borde li-

minar de pelo podria ser confundida con la ATT.

Igualmente deben ser diferenciadas, la Tricotilo-
mania, que podria ser confundida con ATT de loca-
lizacién occipital (Foto 11), en este caso la presencia
de pelos fracturados de diferente tamafio, pelos des-
hilachados, puntos negros, mas la historia clinica
concordante, confirman el diagndstico de tricoti-
lomania y descartan ATT. El nevo sebaceo en es-
tadio olvidar al nevo sebdceo en estadio temprano, la
aplasia cutis que también tiene ya su patréon derma-
toscopico>53 (Foto 11) y el nevo apladsico o “minus

nevus” el cual estd caracterizado por una ausencia
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Foto 11. Aplasia cutis congénita. Ausencia de de pelos y de
orificios foliculares. Se puede observar una red vascular
que corresponde a la atrofia de la piel en el drea.

completa de foliculos pilosos, incluyendo foliculos de
pelos vellosos. No debemos olvidar la diferenciacion
con la alopecia cicatrizal, en la que no se observa la

presencia de pelos ni de foliculos 54

Si bien generalmente no existe la necesidad de im-
plementar tratamiento y se considera que no existe
tratamiento totalmente efectivo para el cuadro,5> no
por ello se deja de implementar terapias con el fin de
repoblar el drea sin pelo. La aplicaciéon de minoxidil®
ha sido sugerida al igual que la excisién quirurgica de
la parte afectada y el injerto de pelo mediante tras-
plante de unidades foliculares en la placa de alopecia

con buenos resultados estéticos.(57:58)

Con el tratamiento con minoxidil al 2% y al 5% se han
obtenido respuestas satisfactorias. Se propone un trata-
miento de 6 meses a un afio antes de evaluar la posi-
bilidad de cirugia, la cual incluye reduccion de la parte

afectada del cuero cabelludo o el transplante de cabello 5
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Tabla 1: Comparacién entre ATT y AA. (tomado de Andrade Castelo T.#)

Congénito- Niflez o edad adulta

Temporal-temporoparietal o occipital

Orificio folicular normal con pelos
vellosos finos rodeados por vellos
terminales en la periferia sin atrofia
o inflamacién

No inflamacién. Numero total de
foliculos pilosos conservados y
conformados en su mayor parte por
pelo velloso, algunos intermedios y

Nifiez o edad adulta
Sin sitio de predileccion.

Puntos amarillo, puntos negros,
pelos en signo de exclamacion,
pelos cadavéricos y pelos distroéficos.

Inflamacién linfocitica peribulbar
Un cambio para foliculos en catdgeno
y telégeno y miniaturizacién.

E. Uraga et. al
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pérdida de terminales

La ATT es un cuadro con una frecuencia relativa,
hasta Marzo del 2016 se habian reportado 127 casos®?
pero es posible que esta cifra sea inferior a la real por

los motivos antes citados.

En cuanto a si es o no congénita, es probable que
existan las dos formas, en nuestros casos encontramos

5 de aparicién temprana y otro posiblemente adquirido.

La ubicacién en nuestros casos se repartidé como
sigue; fronto temporal izquierda (1 caso), temporal
derecha (2 casos) y temporal izquierda (3 casos). Tres

pacientes fueron varones y tres mujeres.

Los hechos tricoscépicos mds observados fueron:
pelos vellosos centrales, pelos intermedios y pelos
terminales periféricos, presencia de una banda del-
gada de cabellos en la zona del borde implantacién

y en uno de los casos presencia de una red de vasos

arborizantes, el cuero cabelludo fué normal en todos

los casos. No se encontraron asociaciones.

Los multiples diagnésticos diferenciales posibles, tal
vez contribuyan a errores de diagnéstico que dismi-
nuyen la incidencia del cuadro. La tricoscopia se ha
convertido en un arma excelente de diagndstico no
invasivo especialmente en pacientes pediatricos con
lesiones alopécicas(®® permitiendo el reconocimiento
rapido de las caracteristicas de la ATT. La necesidad
de descartar posibles asociaciones no debe ser olvi-
dada a pesar de su rareza y, las posibilidades de ma-
nejo terapéutico actuales, parecen prometedoras bajo

la esperanza del minoxidil, transplantes, etc.
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CASO CLiNICO

Sindrome de Sweet Ampollar Afebril
en una paciente con cancer de mama:
Reporte de un caso.

Dra. Gabriela Crespo;* Dra. Maria Cecilia Briones}* Dr. Juan Carlos Garcés *** Dr. Enrique Uraga****

Médico Residente de Pos- R E S U M E N

grado de Dermatologia de

la Universidad Catdlica de

Santiago de Guayaquil. , . . )
Médico Dermatdlogo del El sindrome de Sweet es una dermatosis neutrofilica que se caracteriza por
Centro Privado de Piel

L . la presencia de placas eritematosas, dolorosas; y muy raramente por la ma-
Enrique Uraga Pefia

Médico Patologo del Hos- nifestacion de pseudovesiculas o ampollas, cominmente asociadas a sin-
pital Luis Vernaza

* Director del Posgrado tomas y signos sistémicos. Se lo clasifica segin el orden de frecuencia en
de Dermatologia de la
Universidad Catdlica clasico o idiopatico, parainflamatorio, paraneoplasico, asociado al emba-

de Santiago de Guaya- . . o ez . 21:
. o razo, e inducido por drogas. Su asociacion a ne0p1a51as solidas es escasa-
quil. Jefe del Servicio de

Dermatologia del Hospital mente frecuente, presentandose en menos del 10% de los casos.

Luis Vernaza.
Se describe el caso de una paciente de 38 afios con antecedente de cancer
de mama hace 2 afios, quien fue tratada con mastectomia, radio-quimio-
terapia, y tamoxifeno. Acudi6 a consulta dermatoldgica, por presentar si-
bitamente placas eritematosas y lesiones vesiculo ampollosas en abdomen
y miembros superiores, sin sintomatologia sistémica. Se realiz6 biopsia de
piel para estudio histopatoldgico cuyo reporte indicé hallazgos consistentes

con sindrome de Sweet.

Destacamos la importancia de este caso por la dificultad diagnéstica que
generd al presentarse con lesiones ampollosas y sin sintomas generales;
relacionandose esta forma de presentacion atipica con la patologia de base.

Palabras Clave: Sindrome de Sweet, Dermatosis Neutrofilica, Tamoxifeno
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INTRODUCCION

El sindrome de Sweet, también llamado dermatosis
neutrofilica febril aguda, es una patologia escasa-
mente frecuente, de origen desconocido, con distri-
bucién epidemiolédgica a nivel mundial, que presenta
predileccion por mujeres entre la cuarta y quinta dé-

cada de la vida.®23

Clinicamente se manifiesta con sintomas sisté-
micos; como fiebre y malestar general, que preceden
0o acompaiian a lesiones dérmicas caracterizadas
por placas eritematosas, dolorosas{+* Sin embargo
existen formas atipicas, muy infrecuentes, como la
variante ampollar; y las manifestaciones cutdneas en
ausencia de sintomatologia general® Se han estable-
cido algunas clasificaciones segin sus asociaciones.
La relacion con neoplasias sdlidas, es poco habitual y

es considerada como un factor de mal prondstico .78

REPORTE DEL CASO CLiNICO

Se presenta el caso de una paciente de 38 afios, con
antecedente de carcinoma ductal infiltrante de mama
derecha con receptores estrogénicos positivos, que
fue diagnosticado hace 3 afios, para lo cual se le rea-
liz6 mastectomia radical modificada unilateral, y re-
cibié esquema de radioterapia y quimioterapia cul-
minado hace 2 afios, y se mantuvo hasta el momento
de la consulta con tratamiento coadyuvante con ta-

moxifeno 20mg diarios.

Fue atendida en nuestra consulta por presentar si-
bitamente extensas placas eritematosas, ligeramente

hiperestésicas, sobre las cuales se asentaban vesi-
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Figura 1. Ampollas, vesiculas y dreas denudadas sobre
placas eritematosas en miembros superiores.

Figura 2. Ampollas y vesiculas sobre placas eritematosas
en abdomen.

culas y ampollas tensas, de contenido seroso y se-
rosanguinolento, algunas denudadas, localizadas en
antebrazos (Figura 1), abdomen y dorso (Figura 2).
No se evidencié compromiso de mucosas, ni se pre-

sentaron sintomas o signos sistémicos.

Se realiz6 estudio histolégico de una de las lesiones
descritas, para esclarecer el origen de esta derma-
tosis ampollar, en el que se observé masivo edema

subepidérmico con extensa vesiculacién. (Figura 3)

A nivel de la dermis media y profunda se evidencio

denso y difuso infiltrado intersticial neutrofilico con
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Figura 5. Placas hiperpigmentadas descamativas en los sitios de
antiguas ampollas a las 2 semanas.

Figura 4. Infiltrado intersticial neutrofilico con marcada cariorrexis,
y moderada cantidad de eosindfilos dispersos vasculitis.

marcada cariorrexis, y moderada cantidad de eosind-
filos dispersos. No se evidenci6 signos de vasculitis.
(Figura 4). Se estableci6 el diagndstico de sindrome
de Sweet segln la correlacién clinica histolégica, v
se instaurd corticoterapia sistémica con prednisona a
dosis de 20mg diarios por 14 dias, con lo que se ob-

tuvo remision del cuadro clinico.

En el control clinico de las lesiones a las 2 semanas
se evidencié la desaparicion de las vesiculas y ampo-

llas, quedando en su lugar placas hiperpigmentadas,

Figura 6. Parches de hiperpigmentacién residual en sitios de
antiguas lesiones a las 5 semanas.

descamativas, en los sitios ya descritos. (Figura 5).
Al cabo de 5 semanas se observaron parches de hi-
perpigmentacién residual en los lugares de antiguas
lesiones. La paciente no presentd recidivas hasta 18

meses después del cuadro cutaneo inicial. (Figura 6)

DISCUSION

El Sindrome de Sweet también es conocido como der-
matosis neutrofilica febril aguda, fue descrito ini-

cialmente por el Dr. Robert Douglas Sweet en 1964.
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Es una entidad poco frecuente, con una incidencia de
2.7 a 3 casos por cada 100,000 habitantes por afio(?
Se distribuye a nivel mundial, sin presentar predi-
leccion por algin grupo étnico. Clasicamente afecta
a mujeres entre 30 a 50 aflos, con relacién de 4:1 con
respecto a hombres, aunque podria presentarse fuera

de este rango de edades (91011213

Su etiopatogenia es desconocida’¥ Sin embargo se ha
asociado a alteraciones del drenaje linfatico y al conse-
cuente aumento de la permeabilidad de la pared de los
vasos sanguineos, con un inadecuado transito celular
normal y depésito de anticuerpos por efecto local de ci-

tocinas y mecanismos de hipersensibilidad101:14)

La sintomatologia sistémica se presenta stibitamente
con mialgias, artralgias, cefalea y malestar general,
y usualmente se acompafia de fiebre, que puede
aparecer con las lesiones cutdneas o preceder a las
mismas incluso con algunos dias. A la analitica san-
guinea se evidencia leucocitosis neutrofilica4® Las
lesiones se distribuyen de manera asimétrica, pre-
dominando en la cara, el cuello, el térax y las ex-
tremidades superiores. Se presentan como papulas,
noédulos o placas, eritematosas o eritematoviolaceas,
dolorosas, de bordes definidos, que generalmente son
confluyentes; y resuelven espontdneamente entre 5 a

12 semanas sin dejar cicatrices 411

Segln sus asociaciones el sindrome de Sweet se ha
dividido en cinco grupos: cldsico o idiopdtico, parain-
flamatorio (asociado a autoinmunidad o infecciones),
paraneoplasico, asociado al embarazo, e inducido por
farmacos.23.47.81012) E] sindrome de Sweet asociado a
neoplasias es considerado por algunos autores como

un marcador de mal prondstico 516 La confirma-
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cion diagndstica podria indicar el debut de una neo-
plasia sélida, y en caso de diagnéstico previo de ma-
lignidad haria sospechar de metdstasis, persistencia
o recidiva de un céancer, o la coexistencia de una neo-
plasia hematolégica en pacientes con diagnodstico de
tumor s6lido5® El sindrome de Sweet paraneopla-
sico representa entre el 10% al 20% de los casos; el 85
% de estos se relacionan a neoplasias hematoldgicas
y el 15% a tumores sélidos; siendo los mds frecuentes
carcinomas del tracto genitourinario (37%), de mama

(23%), y gastrointestinales (17%).181317.1516)

El término dermatosis neutrofilica afebril ha sido pro-
puesta para definir algunos casos reportados en los
que las manifestaciones generales estdn ausentes y
que usualmente se caracteriza por lesiones cutdneas
mas severas(518.19 En los casos asociados a neopla-
sias, por el intenso edema dérmico pueden aparecer
manifestaciones menos frecuentes como pseudovesi-
culas o ampollas, estableciendo una variante ampollar,
que suele presentarse incluso como dermatosis pustu-
lares, o hasta abscesos, lo que constituye en conjunto

una forma de presentacion atipica.®236.7,910,20,21,22,23)

Existen multiples firmacos que podrian inducir la
aparicion de sindrome de Sweet, el mas frecuente es el
factor estimulante de colonias de granulocitos, aunque
también se han descrito casos asociados otros grupos
farmacolégicos como: antibidticos, antihipertensivos,
antineoplasicos, anticonceptivos, antiinflamatorios no
esteroides, agentes utilizados en quimioterapia y ra-
dioterapia, que pueden constituir un factor desenca-
denante o causal de esta entidad.®® Existen pocos re-
portes, acerca de la asociacién de sindrome de Sweet a
neoplasias sélidas y al uso de farmacos, por ser poco

frecuentes, con menos de 3% de los casos. Sin em-
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bargo, no se deberia descartar por completo esta posi-
bilidad diagndstica en caso de coexistir el antecedente
de cancer de mama y el uso de tamoxifeno como mo-

dulador selectivo de los receptores de estrogeno 3519

Ademas de las caracteristicas clinicas, el estudio his-
topatoldgico es decisivo en el diagndstico, sobre todo
en las presentaciones atipicas. Se distingue por pre-
sentar a nivel de la dermis superficial un infiltrado
perivascular denso de neutréfilos, acompaiiado de
edema, que puede llegar a ser tan intenso que pro-

duzca la formacion de pseudovesiculas o ampollas®®

El tratamiento de eleccion es la corticoterapia sis-
témica, en general prednisona o prednisolona, lle-
gando a remitir por completo las lesiones cutdneas
entre 1 a 2 semanas. Sin embargo las recurrencias se
presentan hasta en un 30% de los casos clasicos, pu-
diendo llegar hasta el 70% en el subtipo paraneopla-
sico.®1 En el caso de nuestra paciente no se presento
ninguna recidiva hasta los 18 meses posteriores a la

remision del cuadro clinico inicial.

CONCLUSIONES

El Sindrome de Sweet es una entidad poco frecuente,
de distribucién mundial, que afecta preferentemente
al género femenino, presentandose clasicamente con
sintomatologia general como mialgias, artralgias,
fiebre, y lesiones dérmicas caracterizadas por placas

eritematosas dolorosas.

La variante ampollar se relaciona a neoplasias, en
especial de origen hematdlogico, considerdndose

su aparicién como un marcador de mal prondstico.

G. Campos et. al

Aunque su asociacién a farmacos es inusual, se han
reportado algunos casos que han sido inducidos por
ciertos medicamentos, siendo mas frecuente con el
uso de factor estimulante de colonia de granulocitos.
La ausencia de sintomatologia general dificulta el
diagnoéstico, y existen escasos reportes de dermatosis
neutrofilica afebril, por lo que resulta imprescindible

realizar la correlacién clinico-patolégica.

La corticoterapia sistémica es el tratamiento de elec-
cion, con resultados favorables entre 1 a 2 semanas, a
pesar de que las recidivas son muy frecuentes entre 30

a 70% de los casos segin el subtipo de presentacion.
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RESUMEN

La larva migrans es una parasitosis cutanea, caracterizada por lesiones eritema-
tosas, serpiginosas asociadas a prurito, que afectan generalmente extremidades
inferiores, y es mas comun en areas tropicales y subtropicales. Es causada por la
penetracion cutanea accidental y migracion epidérmica de nematodos en estado
larvario, siendo las mds comunes, Uncinarias y Gnathostomas. En raras ocasiones,
se han observado manifestaciones como lesiones vesiculares, ampollares y folicu-
litis. Reportamos el caso de un paciente masculino de 37 afios de edad con mul-
tiples lesiones serpiginosas, papulo-vesiculares, acompaiiado de prurito intenso,
localizadas en hemicuerpo izquierdo, posterior a contacto con arena de playa.

Palabras clave: Larva migrans cutanea, infestacion mualtiple.

ABSTRACT

The larva migrans is a cutaneous parasitosis, clinically characterized by erythema-
tous, serpiginous injury associated with severe itching, which often affects lower
extremities. It corresponds to a common zoonotic dermatosis in tropical and sub-
tropical geographic areas. This ectoparasitosis is due to accidental skin penetration
and migration of larval stage nematodes, being commonly produced by Uncinarias
and Gnathostomas, who lives in the intestines of dogs and cats; determining an in-
flammatory reaction, which are erratic paths, may eventually excoriate and produce
a secondary bacterial infection. In rare occasions, there have been demonstrations
as vesicular lesions, bullous and folliculitis. We report the case of a male patient
aged 37 with multiple serpiginous injury, vesicular papules, accompanied by in-
tense itching, located on the left side of the body, after contact with beach sand.

Keywords: Cutaneous larva migrans, massive infestation.
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INTRODUCCION

La larva migrans es una parasitosis cutdnea,
caracterizada clinicamente por una lesién
eritematosa, serpiginosa, asociada a pru-
rito intenso, que con frecuencia afecta a ex-
tremidades inferiores. Corresponde a una
dermatosis zoonoética frecuente en dreas geo-

graficas tropicales y subtropicales®

Esta ectoparasitosis se debe a la penetracion
cutanea accidental y migracion de nematodos
en estado larvario siendo comunmente pro-
ducida por Ancylotomas braziliense, Ancylos-
toma caninum y Gnathostoma, que habitan en el
intestino de caninos y felinos; determinando
una reaccion inflamatoria, que forma trayectos
erraticos, pudiendo llegar a escoriarse y pro-
ducir una sobreinfeccién bacteriana secun-
daria. En raras ocasiones, se han observado
manifestaciones como lesiones vesiculares,

ampollares y foliculitis3

DESCRIPCION DEL CASO

A continuacidn, presentamos el caso de un pa-
ciente masculino, de 37 afios de edad, sin an-
tecedentes patoldgicos de interés, que acude a
la consulta por presentar cuadro clinico de 2
semanas de evolucion caracterizado por mul-
tiples lesiones papulo-vesiculares que con-
fluyen y forman lesiones serpiginosas, de ta-
mafio variado, localizadas en cara externa de
brazo izquierdo (Figura 1a), hemiabdomen iz-
quierdo y cara externa de miembro inferior iz-

quierdo (Figura 1b), asociado a prurito de gran
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Figura 1a. Mtiltiples lesiones pdpulo vesiculares que confluyen y forman
lesiones serpiginosas. Figura 1b. Placa eritematosa con miiltiples pdpulas y

vesiculas que forman lesiones serpiginosas.

Figura 2. Dermatoscopia: Se observan trayectos
eritematosos y puntos rojizos.

intensidad, posterior a contacto directo en esas
zonas con arena de mar al realizar un deporte.
El paciente no presentaba otras manifesta-
ciones clinicas. Se realiza examen dermatoscé-
pico de las lesiones encontrando trayectos eri-

tematosos y puntos rojizos. (Figura 2)

Con un diagnéstico clinico presuntivo de larva
migrans, se solicit6 biopsia y estudio histopa-
tolégico de la lesion localizada en hombro de-

recho, reportando piel con acantosis, espon-
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giosis intensa con formacién de vesiculas espongidticas
(Figura 3a). Infiltrado linfocitario perivascular superficial
y profundo con abundantes eosindfilos con degranulacién
y cambios degenerativos del colageno (figuras en “flama”)
(Figura 3b). Se estableci6 el diagnoéstico de larva migrans
cutdnea, seglin la relacion clinico-histopatoldgica y se
inici6 tratamiento antiparasitario con ivermectina 200 ug
semanales por 3 semanas, observando remision total del
cuadro clinico 5 dias posterior al inicio del tratamiento. En
la actualidad, no se observan lesiones sin embargo (Figura
4), paciente refiere prurito de leve intensidad en areas

afectadas de manera esporadica.

DISCUSION

La larva migrans cutdnea es un sindrome causado por el

contacto de de larvas de nematodos que parasitan animales Figura 3a. Piel con acantosis, espongiosis intensa con

domésticos. Los parasitos comunmente implicados son las formacidn de vesiculas espongidlicas. Figura 3b. Infiltrado
linfocitario perivascular con abundantes eosindfilos con

uncinarias, siendo el mas frecuente el Ancylostoma brazi- degranulacién y cambios degenerativos del coldgeno (figuras
en “flama”).

liense (caninos y felinos), aunque se han observado tam-
bién Ancylostoma caninum (perros) y Gnathostoma spinigerum
(perros, gatos y cerdos) e incluso uncinarias que parasitan

a los humanos como A. duodenale y Necator americanus®?

Su distribucidn es principalmente en regiones de climas
calidos, arenosos y suelos himedos, como lo son las areas
tropicales y subtropicales. Se han descritos casos en eu-
ropa y zonas frias, en pacientes que han realizado viajes

a sudamérica @

Los huevos de los nemdatodos son excretados con las heces

Figura 4. Un mes después del tratamiento, no se observan lesiones.

de los perros o gatos, en suelo arenoso, hiumedo y ca-
lidos, eclosionan en condiciones adecuadas y dan lugar a
larvas rhaditiformes (no infestantes) que se transforman

a larvas filariformes (L3) o infectantes. La infestacion se
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puede dar por via percutanea, oral y transmamaria;
al no poder completar su ciclo permanecen en la capa

superficial de la piel®

Las larvas filariformes pueden penetrar la epidermis,
debido a las enzimas protedliticas, permitiendoles mi-
grar, formando tineles serpiginosos y avanzando en
la capa basal a una velocidad 1 a 3 cm por dia; carecen
de colagenasas lo que impide su invasion a la dermis.
Las larvas mueren a las 2 u 8 semanas, pudiendo so-
brevivir hasta un afio; causando reaccion inflamatoria

tisular, eosinofilia, prurito y elevacion de IgE.®

En cuanto a las manifestaciones clinicas producen una
dermatitis no especifica o una lesion tipica que inicia
como una papula eritematosa y pruriginosa, localizada
en el area de la penetracion, luego evoluciona a una
lesién migratoria que avanza de 1-3 cm por dia, erra-
tica, eritematoedematosa e hiperpigmentada, con-
tinda hasta que la larva muere, con o sin tratamiento y
se forman vesiculas o ampollas, que puede conllevar a
una sobreinfeccion bacteriana y generar pustulas mas
signos de flogosis{>> puede afectar cualquier parte del
cuerpo expuesta a arena o tierra contaminada, siendo
mas frecuente en los pies de adultos por caminar des-
calzos y en nifios gldteos, rodillas y manos® El mo-
tivo de consulta mads frecuente es el prurito intenso
y se han descrito otras presentaciones clinicas como
la vesiculo-ampollar, foliculitis, y eritema multiforme
en pacientes sensibilizados previamente. La evolucién
es benigna y autolimitada por la muerte de la larva que

oscila entre 2 semanas a 2 meses{57

El diagnéstico es clinico-epidemioldgico, se basa prin-
cipalmente en la lesién y el interrogatorio dirigido hacia

el antecedente de un viaje reciente a zonas endémicas®
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El estudio histoldgico raramente es necesario ya que
es poco sensible y poco especifico, porque no es fre-

cuente observar la presencia del parasito.

Histolégicamente se puede apreciar una epidermis
con acantosis, areas de espongiosis, vesiculas subepi-
dérmicas, en la dermis puede presentar vasodilata-
cion e infiltrados inflamatorios con abudantes eosi-

noéfilos en la dermis papilar y reticular®

La dermatoscopia es una técnica no invasiva que
asiste al diagnostico clinico, se han descrito patrones
dermatoscépicos en la que consideran estructuras
marroén traslicidas divididas en segmentos y puntos
rojizos, relacionando la presencia del parasito y los

trayectos vacios respectivamente (3:4:1°)

El diagnoéstico diferencial se realiza con urticaria, fi-
tofotodermatitis, herpes varicela-zoster, escabiosis,
larva currens por Strongyloides stercoralis, eritema
crénico migratorio por Gnathostomasis o dermatosis

marina (medusas)®w

El tratamiento consiste en la aplicacion tépica de ti-
abendazol al 10% o0 15% en una cura oclusiva durante
3 dias o sin oclusion cada 6 horas al dia por 5 dias. El
tratamiento oral con tiabendazol dosis de 25-50 mg/
kg/dia por 5 a 15 dias o albendazol dosis tnica de 400
mg/dia o 400-800 mg/dia por 3-5 dias y repetir a los
15 dias(® Por udltimo ivermectina oral, dosis Unica
de 150 a 200 ug/kg de peso, observando mejoria a
la semana sin recidivas. Ademds adicionar el uso de
antihistaminicos para disminuir el prurito y antibio-

ticos topicos en caso de sobreinfeccion®
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R2 Postgrado Dermatologia R E s l] M E N
de la Universidad Catélica

Santiago de Guayaquil
Médico Dermatélogo ) . , . X . X .
Centro Privado de Piel “Dr. La metdastasis cutdnea sugiere la existencia de un tumor primario en otra
Enrique Uraga P.” . s gs .2 .

. . parte del cuerpo, y se caracteriza por la infiltracion de la piel por un pro-
Médico dermatopatdlogo

del Hospital Luis Vernaza ceso neopldsico maligno cutdneo o extra cutdneo. El tumor que més co-
de Guayaquil

< Director de postgrado muinmente metastatiza piel corresponde al cancer de mama con una inci-
de Dermatologia de la
Universidad Catdlica de dencia Superior al 20%.

Santiago de Guayaquil/
Jefe del Departamento de

Dermatologia Hospital Presentamos dos casos de pacientes femeninas, ambos debutaron con lesiones
Luis Vernaza/ Director del
centro privado de piel “Dr. en piel. Uno de ellos corresponde a una paciente cuyo cuadro inicié como un

Enrique Uraga P.”
brote herpetiforme acompafiado de dolor y prurito. El resultado del estudio

histopatolégico reveld carcinoma mucinoso de mama. El segundo caso con an-
tecedente de mioma nodular mamario derecho, present6 una placa eccematosa
ulcerada cubierta por costra periareolar; cuya confirmacion histopatoldgica fue

compatible con piel infiltrada por carcinoma ductal de mama.

A pesar de que las metastasis cutaneas representan del 1-5% de las lesiones
cutaneas en dermatologia, son mas frecuentes cuando son originadas por
cancer de mama. Debido a su diverso patron de presentacion clinico como
nédulos unicos o multiples, placas, lesiones ampollares, entre otras; pueden
enmascarar y hasta imitar otras patologias. En algunos casos pueden de-
butar como la Unica manifestacién de cancer oculto o enfermedad disemi-
nada. A causa de su forma de presentacién confusa, es importante que el
dermatdlogo considere a las metastasis cutdneas dentro de su diagndstico

diferencial de lesiones cutaneas en mama.

Palabras clave: Metastasis cutanea, Adenocarcinoma de mama
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INTRODUCCION

La piel puede proporcionar informacién ttil sobre la
presencia de enfermedades sistémicas. La metastasis
cutanea sugiere la existencia de un tumor primario
en otra parte del cuerpo, y se caracteriza por la in-
filtracién de la piel por un proceso neopldsico ma-
ligno cutdneo o extra cutaneo® El tumor primario en
la metastasis cutanea de mama se asienta en la propia
mama o menos cominmente es extramamario, con

una incidencia del 0,7%-10,4% >3

A pesar de que las metastasis cutdneas representan del
1-5% de las lesiones cutdneas en dermatologia, son mas
frecuentes cuando son originadas por cancer de mama;
ya que éste es el tumor que mas cominmente metasta-

tiza piel con una incidencia superior al 20%.24

Los tumores primarios de mama metastatizan piel a
través de: diseminacién hematica, linfatica, por in-
vasion directa de tejidos adyacentes e implantacion

iatrogénica a través de procedimientos quirtrgicos.®>

CASO CLiNICO

Presentamos dos casos de pacientes femeninas, ambos
debutaron con lesiones en piel. El primer caso corres-
ponde a una mujer de 80 afios, hipertensa, cuyo cuadro
inicié posterior a un brote de herpes zoster. E1 mismo
que persistié como una erupcién maculopapulosa de
distribucién herpetiforme en mama derecha. En el
borde superior de pezén del mismo lado se asientan
algunas papulas eritematovioldceas, retraccion del
mismo y alrededor costras amarillentas y grietas (Fi-
gura 1). A la palpaciéon bimanual de la mama se evi-
dencié dolor mas presencia de masa, acompafiado de

prurito ocasional. Destacaba entre sus examenes una

M. Estrella et. al

Figura 1: Erupcién maculopapulosa en mama derecha de
distribucidn herpetiforme. En el borde superior del pezdn se
asientan unas pdpulas eritematovioldceas.

Figura 2: Histopatologia de piel infiltrada por adenocarcinoma
mucinoso de mama.

Figura 3: HE que muestra dermis infiltrada por neoplasia
maligna de estirpe epitelial compuesta por grandes mantos
de mucina extracelular en el que destacan nidos de células
flotantes dispuestas en mérulas
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mamografia que mostraba calcificaciones y engrosa-
miento retroareolar. Se realizd biopsia de la lesion, el
estudio histopatoldgico revelé epidermis sin altera-
ciones. Dermis infiltrada por grandes mantos de mu-
cina extracelular en el que destacan nidos flotantes de
células epiteliales dispuestas en mdrulas. Las células
presentan citoplasma eosinofilico y nucleo denso e

hipercromatico. Compatible con piel infiltrada por

adenocarcinoma mucinoso de mama (Figura 2 y 3).
Figura 4: placa eccematosa, ulcerada en cuadrante superior de

mama derecha cubierta por costra mielicérica periareolar. . N

El segundo caso es sobre una mujer de 37 afios de edad
con antecedente de fibroadenoma en mama derecha.
Hace 2 meses debut6 con una placa eccematosa, ul-
cerada en cuadrante superior de mama derecha cu-
bierta por costra mielicérica periareolar que supuraba
material seroso; acompafiado de prurito y dolor (Fi-
gura 4). A la palpacion los ganglios axilares se en-
contraban aumentados de tamafio. Se tomé biopsia
de la lesidn, cuya histopatologia revelé dermis infil-

trada por neoplasia maligna de estirpe epitelial. Se

aprecian nidos irregulares de células poligonales con

marcada atipia que infiltran el intersticio dérmico y
Figura 5: Histopatologia de piel infiltrada con carcinoma epidermis. Ademas se identifican permeaciones vas-
ductal de mama. o . L

culares linfaticas. Compatible con piel infiltrada con
carcinoma ductal de mama (Figura 5 y 6). Ambos pa-

cientes fueron derivados a oncologia.

DISCUSION Y CONCLUSION

En algunos casos las metastasis cutaneas corresponden
al signo inicial que nos permite diagnosticar una neo-
plasia interna o pueden debutar como la primera o

unica manifestacion de cancer oculto, enfermedad di-

. |
h‘i&.ﬁ.‘}, - seminada o recidiva(+% El 6,3% de los pacientes con
Pl Th 0 bW

cancer de mama tienen compromiso cutaneo al mo-

Figura 6: HE que muestra nidos irrequlares de células

poligonales con marcada anisocitosis y anisocariosis, mento del diagnéstico del tumor primario y el 3% ma-
citoplasma eosinofilico y presencia de mitosis.

nifiesta lesiones en piel como signo inicial»

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°1 2019 -033



Reporte de Caso Clinico

-034

Las metastasis cutdneas son mas frecuentes en hom-
bres por melanoma y cancer de pulmén y en mujeres
por cancer de mama, como es el caso de nuestras pa-
cientes (tabla 1) La mayoria de las metdastasis ocurren
en una region del cuerpo cercana al tumor primario(®
El cancer de mama va a metastatizar mds frecuente-
mente la pared anterior del térax y abdomen y menos

comunmente piel cabelluda, cuello y extremidades(®

Tabla 1.
FRECUENCIA ll'E METASTASIS CUTANEAS EN
MUJERES SEGUN EL TUMOR PRIMARIO
CANCER DE MAMA 69%
CANCER DE INTESTINO DELGADO 9%
CANCER DE PULMON 4%
CANCER DE OVARIOS 4%

El cancer de mama que metastatiza a la pared del
torax tiene diferentes formas de presentacién cli-
nica. Las lesiones se pueden presentar como mdculas,
placas infiltradas o induradas, lesiones discoides, n6-
dulos con telangiectasias, formas ampollosas o papu-
loescamosas y tumores pigmentados!® Es decir, que
debido a su diverso patrén de presentacion clinico lo-

gran enmascarar y hasta simular otras patologias?

Las metastasis cutaneas de origen mamario, se han
agrupado clinicopatolégicamente en las denomi-
nadas “clasicas” y el segundo grupo corresponde
a las formas menos usuales, por eso denominadas
“atipicas.”™ Dentro de las formas clasicas destacan:
la erisipeloide, teleangiectdsica, nodular y en coraza.

Las formas atipicas estan constituidas por las va-

M. Estrella et. al

riantes ampollares, cicatrizales, umbilicadas, papu-
lares de distribucion zosteriforme y una variante alo-
pécica, resultado de la invasion del cuero cabelludo

por células neoplasicas®?

Ocasionalmente las lesiones de piel pueden simular
metastasis, asi como lesiones que dan metdstasis a
distancia se confunden con lesiones benignas. Mor-
folégicamente parecen tumores de piel benignos
como nédulos, dermatitis, pérdida del cabello, edema
periorbitario y escleroderma. De igual manera ase-
mejan infecciones bacterianas como celulitis y eri-
sipela, virales como infecciéon por herpes zoster.
®) Debido a su configuracién anular incluso se debe
descartar tifia corporis o lupus subagudo cutdneo.
También imitan lesiones vasculares como linfan-

gioma circunscrito®7?

El manejo de las metdstasis cutaneas debe ser mul-
tidisciplinario. Se debe tratar el tumor primario y
brindar cuidados paliativos al paciente. La excision
quirdrgica con vaciamiento ganglionar y radioterapia
se encuentran a la cabeza. Entre otras terapias alter-
nativas se considera: nitrégeno liquido, imiquimod,
terapia fotodinamica, laser Co2, quimioterapia, bleo-

micina o cisplatino intralesional (7.1

El prondstico de la metastasis cutdanea es diferente
seglin el origen del tumor primario. Por lo general
es pobre debido a la diseminacién de la enfermedad.
Sin embargo, el cancer de mama que metastatiza piel
tiene una mejor tasa de supervivencia en relaciéon a
otros tumores primarios5 El tiempo entre el diag-
noéstico del tumor primario y la aparicion de la me-

tastasis es en promedio de dos a tres afios.™
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En el 50% de casos, la media de supervivencia poste-

rior al diagnoéstico es de tres a seis meses(

Por todas las consideraciones antes descritas sobre el
dificil diagndstico de ésta entidad, es importante que
el dermatdlogo considere a las metastasis cutaneas
dentro de su diagndstico diferencial de lesiones cuta-

neas de mama®>
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HAGA SU DIAGNOSTICO

Lesion en region interglutea en paciente
con enfermedad de Hirshprung.

Dra. Amalia Salcedo,* Dra. Cristina Solérzano,** Dr. Juan Carlos Garcés***
* R1 postgrado de Dermatologia de la Universidad Catélica de Santiago de Guayaquil.

**  Médico Dermatdlogo del Centro Privado de Piel EUP
*%*  Médico Dermatopatdlogo del Hospital Luis Vernaza.

CUADRO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino con antecedente de enfermedad de Hirschprung, que a los pocos dias de nacida fue
intervenida quirdrgicamente para correccion del mismo. Al tercer dia posterior a la cirugia, la paciente presentd
deposiciones liquidas, empeorando su cuadro, con episodios de incontinencia fecal durante varios meses. La
paciente acude al afio 6 meses de edad presentando papulas eritematosas, erosionadas, de superficie rugosa,
bordes bien definidos, sobre base eritematosa, macerada, fisurada, muy dolorosa localizada en area interglitea.

Se realiza biopsia con reporte de dermatitis espongidtica psoriasiforme.

CLINICAMENTE HISTOLOGIA
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DISCUSION

Con lo observado en la clinica y la histopatologia se lleg
al diagnéstico de sifiloide papuloerosivo de Sevestre
- Jacquet. Se le indic6 cambios frecuentes de paiial y
cremas a base de antibidtico y corticoide. La paciente
present6 mejoria de las lesiones en los controles pos-
teriores, sin embargo al mes se exacerbd su cuadro, por
presencia de fistula enterocutanea, la que drenaba ma-
terial purulento, por lo que cual se derivo a hospital pe-

diatrico para valoracion por el Servicio de Cirugia.

En los primeros casos reportados, el sifiloide papulo
erosivo de Sevestre - Jacquet era confundido con si-
filis congénita, hasta que en 1905 Jacquet la describe
como un subtipo severo de dermatitis del pafial aso-

ciada a incontinencia urinaria y fecal®

Se caracteriza por presentar papulas o nddulos bien
delimitados, de 2-8 mm de didmetro, con erosién
superficial, presentes en la zona perianal y genital{?
que estan usualmente asociadas a deposiciones li-
quidas durante tiempo prolongado, falta de higiene,
cambios de pafial poco frecuente o uso de pafiales
de material plastico oclusivo® El contacto prolon-
gado con la orina produce dafio e irritacion en la piel.
Ademas esta descrito que el uso de talcos, corticoides
topicos por largo tiempo y sobreinfeccién por candida

pueden promover el inicio de la enfermedad.®

A pesar de que es poco comun observarlo en la actua-
lidad debido a la mejoria en cuanto a los materiales
con los que se realiza los pafiales, aun se lo puede
encontrar en infantes mayores de 6 meses e incluso
en adultos con problemas de incontinencia urofecal
crénica. En raras ocasiones se lo observa como com-
plicacién postquirirgica de enfermedad de Hirs-
chprung, cuando se produce diarrea crénica,5® como

fue el caso de nuestra paciente.
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El diagndstico diferencial de ésta entidad se realiza prin-
cipalmente con dos patologias: granuloma gliteo in-
fantil y la erupciéon papulo-nodular pseudo-verrucosa.
Aunque hay ciertos autores quienes consideran que las

tres patologias representan la misma condicién®

Es importante aprender a reconocer a este subtipo
poco frecuente de la dermatitis irritativa del pafial, ya
que pesar de llegar a ser severa en pocas ocasiones, el
tratamiento es relativamente sencillo y de respuesta
inmediata al realizar la higiene y cuidados diarios
adecuados del drea del pafial. Es por esto que para
prevenirla es necesario difundir informacién acerca
de esta patologia poco comin y desconocida tanto

para dermatélogos como para pediatras.

Palabras clave: Dermatitis del pafial, Sevestre-Jac-

quet, Hirshprung
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Fibroqueratoma
Subungueal.

Dra. Andrea Lubkov

Paciente femenina 56 afios presenta desde hace 4 afios papula fi-
liforme subungueal, de 3mm de ancho, asintomatica, en el cuarto
dedo de la mano izquierda, sin antecedentes de traumatismo. A la
dermatoscopia se observa papula digitiforme, que emerge desde
el lecho ungueal y sobrepasa el borde libre ungueal, con una base
ancha eritematosa y extremo distal de aspecto hiperqueratosico. Se
realiza excéresis, en la que se observa tumor que nace desde la ma-
triz ungueal y atraviesa longitudinalmente el lecho. El estudio his-

topatologico concluye Fibroqueratoma Ungueal.

El fibroqueratoma ungueal es un tumor fibroso adquirido de los dedos.

Su etiologia se desconoce, aunque se sugiere un origen traumatico.

A. Lubkov



A. Lubkov

Clinicamente se observa como una papula color piel 6 eritematosa,

en forma de domo o digitiforme, que puede acompafiarse de altera-

ciones del plato ungueal.

En la dermatoscopia se han descrito varios hallazgos segtn la localiza-
cién y forma del tumor, pero coinciden en la presencia de un drea blan-
quecina hiperqueratésica y otra area eritematosa compuesta por vasos.
Se lo clasifica seguin su localizacién en 5 tipos; 1p. pliegue proximal;
Im. dermis debajo de matriz ungueal; Ib. lecho ungueal; IIp. dermis del
dorso de la falange distal; IIl. Pliegue ungueal lateral. Existe otra cla-
sificacion que los divide en: periungual, intraungueal y subungueal. El

tratamiento consiste en la excéresis completa del tumor.

Dermatologia en Imagenes
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calidad que reflejen caracteristicas clinicas de enfermedades dermatoldgicas. La imagen debe ser
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