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Editorial

— Editorial

EL DILEMA DE ESTAR AL DiA: SOLILOQUIO DE UN DERMATOLOGO

Los dermatélogos afrontamos varias incégnitas de dificil solucién ante la necesidad de actualizarnos
académicamente dia dia, y, en el afdn de lograrlo enfrentamos de una parte la gran profusién de
libros y revistas a nuestro alcance lo que a su vez conlleva una abrumadora marea de informacion
actualizada y, por otra parte, el hecho no menos importante de la multiplicidad de areas de
subespecialidad que abarca la dermatologia y que no creo estar exagerando si sopesamos dentro de
ellas a la dermatologia clinica, la cirugia dermatoldgica, la dermatopatologia, la dermatocosmiatria,

fototerapia, genética dermatoldgica, imagenes en dermatologia, etc.

Es entonces cuando viene a mi memoria la eterna frase del soliloquio de Hamlet: “Ser o
no ser, esa es la cuestién” y nosotros nos avocamos a idéntica reflexién: sestudiamos mas los temas
dermatolégicos puros?, ;damos mayor preferencia a la cosmiatria y la estética?, ¢nos dedicamos
con interés especial a la aparatologia, toxinas y rellenos, temas que es comun observar que
predominan en los congresos dermatolégicos? ¢somos principalmente dermatélogos o somos

especialmente cosmiatras?

Nuestra especialidad real es la dermatologia clinica sin embargo, es innegable que la practica

cosmiatrica rinde satisfacciones estéticas y dividendos econémicos importantes lo que a su vez se

correlaciona con dos sabios pensamientos; el uno, el de Anxo Pérez cuando dice “No puedes conseguir

mds que nadie... Haciendo lo mismo que todos,” y eso nos lleva directo al segundo pensamiento, el de
Ben Carson quien afirma:

“Cuando nos esforzamos por adquirir

habilidades o conocimientos en cualquier drea,

rinde sus dividendos.”
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Editorial El dilema de estar al dia

Es muy dificil saber todo de todo, la dermatologia clinica es muy amplia y la practica
dermocosmiatrica no se queda atrds y pienso que la Gnica manera en que cumplamos
eficientemente con el propésito de nuestra practica es que tengamos claro lo que deseamos ser,
que nos actualicemos en aquello que deseamos practicar y que brindemos a nuestros pacientes

el privilegio de una atencidn con gran conocimiento y constante actualizacidon.

Aplicar una toxina no solo implica inyectar un producto, significa conocimientos
farmacolégicos, anatémicos y una ética a toda prueba que permita una practica sin exageracion

para beneficio del paciente.

Atender a un enfermo significa estar en capacidad de diagnosticar innimeras enfermedades y
de tratarlas con el conocimiento del que lee dia a dia en pos del mas elevado nivel que le permita

brindar el bagaje de su experiencia a quien mds la necesita.

Estas dos caracteristicas no siempre pueden ser el patrimonio de todos los dermatdlogos, a
veces sacrificamos una en pro de otra y es bueno que sepamos cuanto sabemos para poder
plasmarnos en lo que un dia sofiamos ser: excelentes dermatdélogos o excelentes cosmiatras y
que Dios bendiga a quien tenga la maravillosa posibilidad de ser excelente en todo, pero eso si,

siempre evitando caer en el pensamiento de José Ortega y Gasset cuando decia:
“La mdxima especializacién equivale

a la mdxima incultura”

Dr. Enrique Uraga P.
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ARTICULO ORIGINAL

Excimer laser vs excimer lampara
en Vitiligo: ¢Son iguales?

Andrea Lubkov,* Maria Cecilia Briones**

RESUMEN

Antecedentes: El vitiligo es un trastorno de la pigmentacion crénico que se
caracteriza por la destruccién o disminucién de los melanocitos, provocando
maculas o parches acrémicos asintomaticos en la piel. La etiologia del vitiligo
es desconocida, sin embargo existen varias hipétesis. Su incidencia mundial
es del 0.5-1%, siendo mas elevada en paises con fototipos de piel mas oscuros,

donde los signos de la enfermedad son mas evidentes.

Materiales y Métodos: Se realizé un estudio observacional retrospectivo de tipo
cohorte histérico en pacientes con diagnéstico de vitiligo localizado y segmentario
en tratamiento con luz excimero monocromatica modalidad lampara o laser del
Centro Dermatoldgico “Dr. Uraga” desde Enero 2013 a Junio 2017. El objetivo era
evaluar si habia diferencia segin la modalidad de tratamiento en los pacientes

que tenian una tasa de repigmentacion mayor al 50%.

De un total de 342 lesiones (309 vitiligo localizado, y 33 vitiligo
segmentario), 127 lesiones fueron tratadas con lampara, mientras que 214
lesiones fueron tratadas con laser. De las 214 lesiones tratadas con laser,
96 (44.7%) tuvo repigmentacion mayor al 75%, 45 (20.9%) mayor al 50%;
mientras que de las 127 lesiones tratadas con lampara, 48 (37.8%) tuvo
repigmentacion mayor al 75%, y 30 (23.6%) mayor al 50%. No se encontré
diferencia estadisticamente significativa segtin la modalidad de tratamiento

en pacientes con repigmentacion mayor al 50%. (p= 0.3).

Conclusiones: No existe diferencia entre las modalidades de tratamiento de
luz excimero monocromatica en pacientes con porcentaje de repigmentacion
mayor al 50%.

Palabras clave: Vitiligo, Fototerapia, UVB, Excimer
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ABSTRACT

Background: Vitiligo is an acquired pigment disorder characterized by areas of
depigmented skin resulting from the loss of epidermal melanocytes. Its etiology
remains unknown, although several hypotheses have been described. Its prevalence is

0.5-1% worldwide, with varying rates depending on skin phototype population.

Materials and Methods: This study was designed as an observational retrospective
cohort in patients with localized or segmental vitiligo receiving excimer laser or lamp at
Centro Dermatolégico “Dr. Uraga” between January 2013 and June 2017. It aims to seek

difference between laser and lamp in patients with repigmentation rate above 50%.

Results: From 342 lesions (309 localized vitiligo and 33 segmental vitiligo), 127 lesions
received excimer lamp, while 214 received excimer laser. In the laser group 96 (44.7%)
had a repigmentation rate above 75% and 45 (20.9%) above 50%; while in the lamp
group 48 (37.8%) had a repigmentation rate above 75%, and 30 (23.6%) above 50%.

There was no statistically difference (p=0.3) between the groups.
Conclusions: There is no difference in treatment with excimer laser versus lamp in

patients achieving a repigmentaion rate above 50%.

Keywords: vitiligo, phototherapy, uvb, excimer

INTRODUCCION

El vitiligo se considera una de las enfermedades
huérfanas de la Dermatologia, ya que hasta la
actualidad se desconoce su etiologia exacta. Existe una
pérdida o disfuncionamiento de melanocitos que se
encuentran en la epidermis o en la matriz del foliculo
piloso! Clinicamente se caracteriza por maculas o
parches blancos de bordes delimitados, que pueden
localizarse en cualquier regién anatémica, afectando
piel, mucosas e incluso al foliculo piloso. Cuando afecta

areas expuestas como cara o brazos, puede tener una

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019

afectacion psicolégica muy alta en los pacientes>3
Afecta el 1% de la poblaciéon mundial#5 en Ecuador no
hay datos estadisticos claros acerca de su incidencia,
pero se estiman alrededor de 100 casos nuevos de

vitiligo al afio en la consulta.

Dentro del tratamiento para vitiligo, se incluyen los
corticoides topicos y orales, inmunomoduladores,
inhibidores dela calcineurina, antioxidantes, fototerapia,

entre otros5-7 La fototerapia UVB de banda angosta es el
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tratamiento mas utilizado hasta la actualidad, son muy
pocas sus restricciones de uso, y puede utilizarse tanto
en adultos como nifios#? La luz excimero monocromatica
(MEL) es una radiacién UVB 308nm que permite una
respuesta mas rapida en pacientes con vitiligo localizado
o segmentario, en relacion a la UVB de banda angosta3™
La luz MEL tiene dos modalidades; la lampara que
se caracteriza por ondas incoherentes que permiten
mayor dispersion de luz, y el laser que produce ondas
coherentes con menor dispersiéon de luz, por lo tanto
mayor absorcion de la misma°2 A pesar de compartir
propiedades similares y utilizar una misma longitud
de onda, existen diferencias tanto en sus propiedades
fisicas como en el costo del equipo de ambas, siendo
el laser mas costoso que la lampara, por lo tanto de
mas dificil acceso. Ambos dispositivos han demostrado
eficacia similar como monoterapia o en combinacién
con corticoides o inhibidores de calcineurina, existiendo

pocos estudios que los comparen entre si*

La demostracién de la eficacia similar de luz MEL
lampara en comparacion al laser, permitiria el acceso
a una terapia eficaz, con una tasa de respuesta rapida
y un menor costo de equipo. El objetivo de este estudio
es determinar si existe diferencia en los pacientes
que tienen tasa de repigmentacion mayor al 50%
segin modalidad de tratamiento con luz excimero

monocromatica (modalidad lampara versus laser).

MATERIALES Y METODOS

Este es un estudio observacional retrospectivo analitico,
de tipo cohorte histdrico, con el objetivo de evaluar si
existe diferencia segin la modalidad de tratamiento en
los pacientes con vitiligo localizado y segmentario que

tenian una tasa de repigmentacién mayor al 50%.

A. Lubkov et. al

Se recolectaron datos de pacientes desde 0 meses
hasta 99 afios de edad, con diagndstico de vitiligo
localizado y segmentario en tratamiento con luz
excimero monocromatica modalidad lampara 6 laser
del Centro Dermatolégico “Dr. Uraga” desde Enero
2013 a Junio 2017 que contaran con registro fotografico
de la lesiéon al momento de inicio y cada 3 meses
durante el tratamiento. Se excluyeron pacientes con
mas de 5 lesiones en total, o con lesiones mayores a
30cm? (5x6cm), que no hayan completado al menos 8
sesiones de luz excimero monocromatica o que hayan

suspendido el tratamiento por mas de 2 meses.

Se reviso la historia clinica y registro fotografico de los
pacientes del area de fototerapiay se dividieron segtin el
tipo de modalidad que utilizaron (lampara vs laser). Se
analizo cadalesion (manchaacrémica) individualmente,
al inicio y a los 3 meses de tratamiento, 6 al haber
completado 100% repigmentacion en casos menores
al tiempo mencionado. Se consideré repigmentacion
positiva con al menos 50% de repigmentacion de la

lesion a partir de los 3 meses de tratamiento.

La repigmentacién se evalué con una escala de 5
puntos (0: no hay pigmento; 1: 1-25%,; 2: 26%-50%; 3:
51%-75%j 4: 76%-100%). Dos médicos dermatdlogos
revisaron independientemente las fotografias vy
designaron un valor segun la escala, y en los casos en

que no hubo concordancia se tomo el valor mas bajo.

Se describieron las variables cualitativas dicotomicas
mediante conteo de estas, su porcentaje y su
representacion en diagrama de pie. Las variables
cualitativas categdricas se describieron mediante conteo
y porcentaje, y se representaron mediante diagrama

de barras. Las variables continuas se describieron
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mediante media y varianza cuando presentaban
distribucién paramétrica, y por mediana y cuartiles
cuando seguian distribucién no paramétrica, y se
representaron en histogramas. Se utilizé Chi cuadrado
para determinar diferencia segiin el tratamiento;
y la localizacién de las lesiones, tipo de vitiligo, y
sexo. Se realizé andlisis de regresién lineal para
determinar influencia de localizacion de lesiones,
tiempo de evolucion, edad o tipo de vitiligo en cuanto

al porcentaje de repigmentacion.

RESULTADOS

Se revisaron datos de 531 pacientes de los cuales se
incluyeron 166 pacientes (194 mujeres y 148 hombres)
entre 6 meses y 76 afos de edad, con un total de
342 lesiones. De estas, 309 lesiones correspondian
a vitiligo localizado, y 33 a vitiligo segmentario. En
cuanto a la localizacion, 220 lesiones se localizaban
en cara, 65 en tronco y 56 en extremidades. El tiempo
de evolucion de las lesiones variaba entre 1 mes y
30 afos, con promedio de 2.4 afios. Fueron tratadas
127 lesiones con lampara, mientras que 214 lesiones
fueron tratadas con laser. El nimero promedio de
lesiones fue 27, con un minimo de 24 sesiones, y

maéximo de 30. (Tabla 1).

En cuanto al porcentaje de repigmentacion, de las
21/ lesiones tratadas con laser, 96 (44.7%) tuvo
repigmentacion mayor al 75%, 45 (20.9%) mayor al
50%; mientras que 22 (10.2%) se encontrd entre 25-
50%, V 52 (24.2%) menor al 25%. En cuanto a las
127 lesiones tratadas con lampara, 48 (37.8%) tuvo
repigmentacion mayor al 75%, 30 (23.6%) mayor al
50%; mientras que 25 (19.7%) se encontrd entre 25-

50%, y 24 (18.9%) menor al 25% (Figura 1).

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019
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Tabla 1. Datos demogrdficos de pacientes.

N 342 LESIONES
(166 PACIENTES)

EDAD (0.6 - 76)
MASCULINDO 148 (43,3%)
FEMENIND 194 (56,7%)

TIPO DE VITILIGO
LOCALIZADO
SEGMENTARIO

309 (90,4%)
33 (9,6%)

LOCALIZACION

CARA Y CUELLO 220 (64,3%)

TRONCO 65 (19%)
EXTREMIDADES 57 (16,7)
TIEMPO DE EVOLUCION (0.1 - 30)
EQUIPO
LASER 215 (62,9%)
LAMPARA 127 (37,1%)
NOMERO DE SESIONES (16 - 30)
50,00% — EQUIPO
mam  Laser
= Lampara
4,0,00% —
= 30,00% —
20,00% —
10,00% — ‘
0% —

0-25% 26-50%

76-100%

51-75%
REPIGMENTACION

Figura 1. Porcentaje de repigmentacion, dividido en grupos segtin
tratamiento utilizado.
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60,00% — LOCALIZACION
No se encontrd diferencia entre las modalidades de

. . mmm Caray cuello
tratamiento (p 0,06). (Tabla 2) (Figura 1). —

Tronco

50,00% — Extremidades
Segun lalocalizacidn, se encontrd mayor el porcentaje
en cara y cuello (52,7%), seguido de tronco (24,6%) .
y luego extremidades (21,1%) (p 0,001) (Tabla 2) hon00% =
(Figura 2).

30,00% —
No se encontré diferencia entre el porcentaje de
repigmentaciéon dependiendo del tipo de vitiligo
(segmentario vs no segmentario/localizado) (p>0.67). 20,00% —
(Tabla 2) (Figura 3). Se observé mayor repigmentacion
en sexo femenino (p 0,01). (Tabla 2) (Figura 4). 10,00% —

DISCUSION
0% —

0-25% 26-50% 51-75%  76-100%

PORCENTAJE

El vitiligo es un trastorno de la pigmentacién crénico
REPIGMENTACION

adquirido o hereditario, cuya clasificacién todavia

. . Figura 2. Porcentaje de repigmentacion, dividido segtin localizacién.
sigue siendo confusa.

Tabla 2. Porcentaje de repigmentacién en pacientes segtin andlisis de subgrupos.

PORCENTAJE DE REPIGMENTACIGON

0 - 25% 26 - 50% 51 - 75% 76 - 100%
EQUIPO
LASER 52 (24,2%) 22 (10,2%) 45 (20,9%) 96 (Lty,7%) D 0,06
LAMPARA 24, (18,9%) 25 (19,7%) 30 (23,6%) 48 (37,8%)
LOCALIZACION
CARA Y CUELLO 34 (15,5%) 21 (9,5%) 4 (22,3%) 116 (52,7%)
TRONCO 20 (30,8%) 11 (16,9%) 18 (27,7%) 16 (24,6%) p 0,001
EXTREMIDADES 22 (38,6%) 15 (26,3%) 8 (14%) 12 (21,1%)
TIPO DE VITILIGO
SEGMENTARID 6 (18,2%) 6 (18,2%) 9 (27,3%) 12 (36,4%) D 0,67
LOCALIZADO 70 (22,7%) 41 (13,3%) 66 (21,4%) 132 (42,7%)
SEXO
FEMENINO 35 (18%) 24 (12,4%) 53 (27,3%) 82 (42,3%) 001
MASCULIND 41 (27,7%) 23 (15,5%) 22 (14,9%) 62 (41,9%) ne

-012 Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019
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50,00% —
40,00% — SEGMENTARID
30,00% —
20,00% —

ma No
mm Si
0% — I ' I

10,00% —
0-25% 26-50% 51-75% 76-100%

PORCENTAJE

REPIGMENTACION

Figura 3. Porcentaje de repigmentacién, dividido en grupos, segtin
tipo de vitiligo.

50,00% —
0,00% —
40, SEGMENTARIOD
ma Masculino
mmm  Femenino
30,00% —
=
=
=
= 20,00% —
N .
0% —

0-25% 26-50% 51-75%  76-100%
REPIGMENTACION

Figura 4. Porcentaje de repigmentacion, dividido en grupos, segtn sexo.
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Muchas formas de clasificacion se han propuesto y
en un intento de unificar conceptos la Conferencia
del Concenso Global de Vitiligo (Vitiligo Global Issues
Consensus Conference-VGICC) en su ultima revision
en el 2012 concluye que el vitiligo puede clasificarse en

segmentario, no segmentario y no clasificado

Se ha reportado que la incidencia mundial es del 0.5-1%,
siendo mas elevada en paises con fototipos de piel mas
oscuros, donde los signos de la enfermedad son mas
evidentes” Puede aparecer a cualquier edad, aunque es
mas comun que lo haga antes de los 30 afios”* Ambos
sexos son afectados por igual, sin embargo hay un
ligero predominio del sexo femenino, probablemente
por un aumento de consultas debido al mayor impacto

psicosocial en esta poblaciéon®

La etiologia del vitiligo es desconocida, sin embargo
existen varias hipdtesis sobre su posible origen etiolégico,
dentro las cuales, predominan la hipdtesis bioquimica,
neural y autoinmune® En la actualidad se menciona a
la teoria convergente, que viene desarrolldndose hace 25
afios, y unifica todas las teorias existentes, tratando de

hacer un enfoque etiolégico mas global

A pesar de su caracteristica autoinmune, se sigue
considerando el vitiligo como una enfermedad cosmeética.
Los pacientes con vitiligo son victimas de discriminacidn,
antagonismo e insultos!> Representa un mayor reto para
pacientes con fototipos altos (III-VI), en quienes las
lesiones son mas llamativas>” En estudios que valoran
la calidad de vida en los pacientes, se considera el
estigma social como el factor influyente mas importante.
Ademas refieren sentimientos de frustracion, vergiienza,
y preocupaciéon sobre la opinién de terceros de su
apariencia fisica, que en algunos puede llegar a generar

ideas suicidas 78
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El objetivo del tratamiento radica en abarcar 3 areas
principales; reducir estrés oxidativo, regularlarespuesta
autoimune, y estimular la regeneracién de melanocitoss
La regulacion de la actividad inmune tiene varios
frentes, y con el descubrimiento de nuevas moléculas
diana, el tratamiento dirigido en el vitiligo se expande
cada diamas. Entre las moléculas que se han demostrado
como protagonistas en la inmunopatogénesis de la
enfermedad, estan las proteinas de shock térmico,
cxcl-10, interferén gamma, los transductores de
sefial JAK, activador de transcripcion de sefial (STAT),
entre otros’ Se han descrito varios tratamientos para
controlar la repuesta inmune en el vitiligo, entre ellos
estan los inmunosupresores topicos y sistémicos,

corticoesteroides topicos y orales y la fototerapia®

El mecanismo de accién de la luz UvB es promover la
migraciény proliferacién de melanocitos perifoliculares,
y modular la respuesta inmune, estimulando la
producciéon de interleuquina-10, la cual induce la
diferenciacion de linfocitos T regulares. Ademas, puede

activar el complejo de la pseudocatalasa, el cual degrada

el H202, promoviendo aiin mas la repigmentaciéno-2°

En el 2001 se describe la luz excimero monocromatica
de 308 nandmetros como opcién terapéutica, y es
aprobada en el 2007 por la FDA para su uso en psoriasis
y vitiligo19-t Esta se caracteriza por su espectro de luz
de 308 nanometros y es generada por la combinacion
de un gas xendn y cloro en presencia de un estimulo
eléctrico. La luz que emite es continua, monocromatica,
con alta irradiancia?® Trabaja en dos modalidades,
como lampara o laser. La diferencia entre ellas radica
en la forma de distribucién de la luz, siendo el laser

compuesto por luz monocromatica coherente, con

A. Lubkov et. al

menor dispersién, en comparacién a la lampara cuya
luz es incoherente, permitiendo mayor dispersiono2° El
mecanismo de accién de la luz excimero monocromatica
es similar al de la UvB, con la diferencia que la primera
es capaz de producir un efecto citotéxico mas directo
sobre las células T infiltrantes, y tiene mayor capacidad
de estimular los melanocitos

Muchos estudios demuestran la eficacia como
monoterapia tanto de la luz excimero monocromatica
en modalidad laser como lampara, desde sus primeras
aplicaciones en el afio 2002. Algunos estudios incluso
las han comparado frente a la UVB banda angosta,
mostrando superioridad en su eficacia>?*>> Existen
pocos trabajos que las comparen entre si, algunos
sefialando igual eficacia entre una y otra, otros sefialan
el laser como una modalidad superior a la lampara en la
induccién de repigmentacién* Con mayor frecuencia se
encuentranreportes de series de casos o estudios clinicos,

en poblacion asiatica o de raza blanca, existiendo escasa

evidencia en poblacion latinoamericana.

Este estudio revela que no existe diferencia entre ambas
modalidades al considerarse repigmentacion positiva

por encima del 50%.

Se ha comparado el mecanismo de accién de la lampara
al de la UVB de banda angosta, algunos considerando
que este sea el punto de diferenciacion con el laser, ya
que este ultimo podria ser una terapia mas dirigida
Tanto el laser como la lampara, son considerados una
terapia mas dirigida que la UvB de banda estrecha,
permitiendo mayor fluencia y mayor irradiancia, sin

afectar la piel normal subyacente?

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019
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El uso de luz excimero permite un menor nimero de
sesiones, con aparicion de pigmento en menor tiempo,
logrando mejor adherencia del paciente al tratamiento?
A pesar que existen sutiles diferencias entre ambas, la
ventaja de la lampara en comparacion al laser, desde
un punto de vista practico, es la capacidad de tratar
lesiones de mayor tamafio gracias al tamafio de su
cabezal, y el menor costo del equipo, haciéndolo mas

accesible para el médico, tanto por costo como utilidad?

Nuestro estudio también encontr6 que las lesiones que
presentaban mayor repigmentacion eran las de cara,
esto puede deberse a que es un drea rica en foliculos
pilosos, principales sitios de reserva melanocitica.
No se encontré diferencia entre vitiligo segmentario
y no segmentario, esto se contradice con estudios
previamente publicados, donde sefialan que el vitiligo
segmentario es mas refractario al tratamiento con
fototerapia?* Nuestros hallazgos pueden deberse a las
limitaciones de nuestro estudio, debido a la muestra
pequeiia de pacientes con vitiligo segmentario. Se
necesitan estudios mas grandes cuyo objetivo principal
sea la comparacion los dos tipos de vitiligo segun las

modalidades de tratamiento.

Es importante enfatizar el empleo de medidas
terapéuticas tempranas en pacientes con vitiligo, ya
que aunque se ha establecido el caracter autoinmune
del mismo, su impacto psicosocial es uno de los
principales problemas con los que nos topamos en la
consulta3 La falta de tratamiento puede ocasionar
ademas de la persistencia de las lesiones, mayor
actividad de la enfermedad, aumentando no solo en

tamafio, sino también en nimero las lesiones.
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Tanto la ldampara como el laser de luz excimero
monocromatica muestran eficacia en su uso, sin
obtener diferencia entre ellas en pacientes con
porcentaje de repigmentacién mayor al 50%. Este
hallazgo respalda el uso de la lampara, que al ser de
menor costo y tener capacidad de utilizarse en lesiones
de mayor tamafio, representa una ventaja en medios de
salud como el nuestro, donde el acceso de los médicos
a maquinas muy costosas es limitado, o esta fuera del

alcance econdémico.
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RESUMEN

La dermatosis neutrofilica de las manos (DNM) es un trastorno caracterizado
por la aparicién de vesiculas, pustulas, nddulos y ulceraciones en las manos,
que puede acompaiiarse de sintomas generales. En la histologia predomina el
infiltrado neutrofilico y la vasculitis leucocitoclastica es un hallazgo incons-
tante. En la mayoria de casos reportados existe asociacion con neoplasias ma-
lignas y trastornos inflamatorios intestinales, sin embargo puede acompariar
a diversos procesos entre ellos infecciosos y endocrinoldgicos. Presentamos un
caso de DNM unilateral en una mujer diabética con sepsis e insuficiencia renal
aguda, que debuta con placas ulcerativo necrdticas en dorso de mano y muifieca
derecha. La biopsia presentaba un denso infiltrado neutrofilico y los cultivos
de la lesién fueron negativos. El cuadro se resuelve con el control metabdlico
y de focos infecciosos. En la literatura se describen dentro de la terapéutica a
los corticoides sistémicos y otros farmacos como la dapsona, Colchicina, te-
traciclinas; sin embargo, en nuestra paciente las lesiones involucionaron con
el control de las patologias de base, sin recibir tratamiento inmunomodulador.
Palabras clave: Dermatosis neutrofilica de las manos, sindrome de Sweet,

vasculitis leucocitoclastica.

ABSTRACT

Neutrophilic hand dermatosis (NMD) is a disorder characterized by the ap-
pearance of vesicles, pustules, nodules and ulcerations in the hands, which
can also be accompanied by general symptoms. In histology predominates

neutrophilic infiltrate in the contrary leukocytoclastic vasculitis is an in-
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constant finding. In most reported cases there is an association with malig-
nancies and inflammatory bowel disorders, however it can go with various
processes among them infectious and endocrinological. We presented a case
of unilateral DNM in a diabetic woman with sepsis and acute renal failure,
which initially presents necrotic ulcerative plaques on the back of the hand
and right wrist. The biopsy demonstrated a dense neutrophilic infiltrate and
the lesion cultures were negative. The clinical picture is solved with meta-
bolic control and infectious spotlights. In the literature, systemic cortico-
steroids and other drugs such as dapsone, colchicine, tetracyclines are cat-
egorized within therapeutics; however, in our patient the lesions involuted
with the control of the basic pathologies, without receiving immunomodu-
latory treatment.

Keywords: neutrophilic hand dermatosis, sweet syndrome, leukocytoclastic

N. Zambrano et. al

vasculitis.

INTRODUCCION

PRESENTACION DEL CASO

La dermatosis neutrofilica de las manos es una entidad
descrita recientemente, de etiologia desconocida, poco
frecuente, predominante en mujeres sobre todo a partir
de la sexta década de vida. Puede estar asociada a ma-
lignidad, enfermedades autoinmunes, trastornos infla-
matorios del intestino, infecciones. Su patogenia ain
no se encuentra totalmente aclarada, y sus manifes-
taciones clinicas e histopatoldgicas tienen similitudes
con el sindrome de Sweet!>3 El diagndstico diferencial
incluye una serie de enfermedades que van desde pro-
cesos infecciosos bacterianos, fungicos, parasitarios
hasta entidades como el pioderma gangrenoso, sin-
drome de Sweet bulloso y reacciones cutaneas a drogas*
Dentro de las opciones terapéuticas se cuenta con cor-
ticoides sistémicos y topicos, asi como otros farmacos
como la dapsona, metotrexato, Colchicina, indometa-
cina, entre otros; sin olvidar la importancia de tratar la

enfermedad de fondo.

Mujer de 71 afios de edad con antecedentes de hipertension
arterial, diabetes mellitus tipo 2 mal controlada. Ingresd a
nuestro hospital con diagndstico de estado hiperosmolar,
infeccion de vias urinarias e insuficiencia renal aguda, los
examenes iniciales reportaron leucocitos 18.330 neutréfilos
91%, linfocitos 9%, Hb 10.4gr/dl, hematocrito 30%, PCR
226.7, glicemia 556mg/dl, creatinina 1.7gl/dl, urea 125mg/
dl. En hemocultivos se aisl6 E.Coli BLEE y en el urocultivo
Klebsiella Pneumoniae. Posteriormente desarrolld neu-
monia asociada al cuidado de la salud con derrame pleural
bilateral y gastritis antral diagnosticada por endoscopia
digestiva alta. Recibié esquemas antibi6ticos con pipera-
cilina tazobactam, meropenem, vancomicina. La TAC de
abdomen no evidencié masas tumorales. Dias después de
su ingreso present9 placas irregulares violaceas infiltradas,
con centro ulcerado y areas necrético hemorragicas en
dorso de murieca y mano derecha, que se acompatiaban de

edema perilesional y dolor intenso (Fig 1y 2).
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Fig. 3y 4: Se observan neutrdfilos a nivel de la dermis,
edema y elastorrexis.

Fig. 1y 2: Placas violdceas con centro necrético hemorrdgico
ulcerativo acompafiadas de edema y eritema perilesional en dorso
de mufieca y mano derecha.

El cultivo de las lesiones resulto negativo para microor-
ganismos. Los hallazgos histopatologicos observados
consistieron en un denso acumulo de neutrodfilos a nivel
de la dermis, con edema y elastorrexis, sin presencia
de vasculitis leucocitoclastica (Fig 3 y 4). Las lesiones
comenzaron a involucionar rapida y espontaneamente
coincidiendo con el control metabdlico e infeccioso, sin

haber recibido tratamiento inmunomodulador. (Fig 5).

Fig. 5: Ausencia de lesiones en mufieca y mano derecha.
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DISCUSION

Desde la descripcidn inicial por Sttruton en 1995
cuando utilizo el término vasculitis pustulosa de las
manos, ha existido controversia para intentar clasi-
ficar esta enfermedad; debido a la similitud clinica e
histopatolégica con el sindrome de Sweet en la actua-
lidad se la cataloga como una variante localizada del
mismo. Es predominante en la mujer y se presenta por
lo general en pacientes de la sexta década de la vida>
Galaria y colaboradores acuilaron el termino Derma-
tosis neutrofilica del dorso de las manos en el afio
2000, sin embargo se han reportado casos con afecta-
cién palmarp# por este motivo algunos autores consi-
deran que es mejor utilizar el término dermatosis neu-

trofilica de las manos.

Para tratar de explicar la patogenia de la enfermedad
existen teorias que proponen como causa la existencia
de un estado inmunoldgico alterado en respuesta a an-
tigenos bacterianos, virales o neoplasicos?> Probable-
mente este mecanismo de produccion se vio implicado
en nuestro caso debido que la DNM ocurri6 en una pa-
ciente con sepsis de origen bacteriana y diabetes me-

llitus complicada con un estado hiperosmolar.

Clasicamente se presenta en la regién dorsal de las
manos, a manera de placas, nddulos eritematoviola-
ceos, vesiculas, pustulas, ulceras. Cuando existe com-
promiso de la regién palmar suele aparecer a manera
de parches eritematosos y ampollass Lo mds comun es
la afectaciéon de ambas manos# En contraste al com-
promiso bilateral que generalmente se observa, nuestra
paciente presenté placas ulcerativas, necrético hemo-

rragicas limitadas al dorso de mano y mufieca derecha.

N. Zambrano et. al

Los hallazgos de laboratorio incluyen leucocitosis,
neutrofilia, proteina creactiva y velocidad de eritrose-
dimentacién elevada, pero en un porcentaje menor en

comparacion son el sindrome de Sweet?

En la histopatologia se pueden encontrar areas de ul-
ceracion o pustulas subcorneas, edema dérmico y un
denso infiltrado de neutréfilos. La vasculitis leucoci-
toclastica es un hallazgo inconstante y podria deberse
a productos nocivos liberados en el proceso inflama-
torio, interpretandose como un fenémeno reactivo2¢
En ocasiones se pueden observar eosinéfilos y linfo-

citos como parte del infiltrado’

Se debe tener presente que la DNM se relaciona con
mayor frecuencia a alteraciones hematoldgicas,
ciertos tipos de neoplasias y enfermedades inflama-
torias, por lo que ante un reciente diagnéstico se de-
beria iniciar la bisqueda de alguna de las patologias
anteriormente descritas. Un reporte de 17 pacientes
con DNM present6 dentro de las comorbilidades aso-
ciadas, a la diabetes mellitus tipo 2 en un 17.6%23 En
una serie de 8 casos, 2 pacientes presentaron aso-
ciaciones con faringitis, presencia de anticuerpos
anti estreptolisina y 1 caso con gastroenteritis® Estos
datos proporcionan indicios sobre la posibilidad de
que la DNM de nuestra paciente hubiera sido desen-
cadenada por el desorden metabélico y la infeccion
que presentd. Se ha informado sobre la aparicién de
esta entidad en personas con trastornos intestinales,
infecciones urinarias, posterior a la ingesta de medi-

camentos y de picaduras de insectos.9ou

El diagndstico diferencial debe establecerse con patolo-

gias similares clinicamente, como el eritema elevatum
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diutinum, sindrome de Sweet, pioderma gangrenoso,

vasculitis, reacciones a farmacos o infecciones:?

El tratamiento en la actualidad se basa en la admi-
nistracion de sistémica corticosteroides con una res-
puesta favorable en corto tiempo, la dapsona ha mos-
trado buenos resultados, sobre todo en su papel de
ahorrador de corticoides. También se han utilizado
farmacos como el metotrexate, azatioprina, indome-

tacina, tetraciclina y la colchicinas

Una paciente de la serie de 7 casos reportados por Di-
Caudo y colaboradores; presento infecciéon de vias uri-
narias concomitantemente con DNM, que mejoro simul-
taneamente con el tratamiento antibidtico para el cuadro
infeccioso y la administracién de corticoide oral, por lo
que es dificil determinar cudl de las dos o si ambas in-
tervenciones contribuyeron a su buena evolucion. Existe
el antecedente de un hombre que desarrollé6 una DNM
bilateral posterior a contacto con fertilizantes, que fue
tratado con compresas de agua fria, sin tratamiento far-
macoldgico; las lesiones se resolvieron en 2 semanas? La
particularidad de nuestro caso reside en la involucion de
las lesiones con el manejo terapéutico del desequilibrio
metabdlico asi como del cuadro infeccioso, sin recibir

tratamiento con farmacos inmunomoduladores.

Esta claro que aun falta mucho por conocer de la DNM,
se necesitan mas estudios para entender el comporta-

miento y la fisiopatologia de esta enfermedad.

CONCLUSION

Presentamos un caso de dermatosis neutrofilica del

dorso de las manos con compromiso unilateral, aso-
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ciado a sepsis y diabetes mellitus complicada con un es-
tado hiperosmolar, que remitié con el manejo adecuado
de dichas entidades, sin haber recibido tratamiento in-
munomodulador. Se debe tener presente las patologias
comunmente asociadas a este trastorno y la necesidad
de iniciar un tratamiento oportuno, con la finalidad de

controlar las lesiones asi como la enfermedad de fondo.
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RESUMEN

El queratoacantoma (QA) es un tumor epitelial cutaneo, de crecimiento rapido
cuya evolucion es habitual es la resolucion espontanea. La etiologia es multi-
factorial, se presenta clasicamente en areas fotoexpuestas de adultos mayores.
Se describe el caso de una paciente femenina de 55 afios de edad, con antece-
dentes personales de hipotiroidismo y antecedentes familiares de cancer de
piel, que presentd lesion papular de aspecto perlado de 3mm de diametro lo-
calizado en parte superior de térax anterior, de 2 semanas de evolucion, ante
la sospecha clinica se realizé dermatoscopia y estudio histopatolégico donde se
confirmd el diagnostico de queratoacantoma para lo cual se realizé la extirpa-

ci6én quirtirgica temprana de la lesién en su totalidad.

ABSTRACT

Keratoacanthoma is a cutaneous epithelial tumor, with rapid growth and spon-
taneous resolution. The etiology is multifactorial, it is classically presented in
photoexposed areas of older adults. We describe the case of a 55-year-old fe-
male patient with a personal history of hypothyroidism and a family history
of skin cancer, who presented a pearly-looking papular lesion of 3 mm in dia-
meter located in the upper part of the anterior chest, of 2 weeks evolution.
Suspecting molluscum contagiosum vs keratoacanthoma, a dermoscopy and
histopathological study were performed, where the diagnosis of keratoacan-
thoma was confirmed, for which the early surgical removal of the lesion was

carried out in its entirety.
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INTRODUCCION

El queratoacantoma es una neoplasia epite-
lial cutanea, queratinizante, de crecimiento ra-
pido y con tendencia a la involucién espontanea;
fue descrito por primera vez por Hutchison en
1889 y desde entonces su nosologia y clasifica-
cién sigue siendo un tema controvertido; consi-
derado por algunos autores como una variante
de carcinoma de células escamosas y por otros
como una entidad benigna. Afecta por igual a
ambos sexos, quiza con un ligero predominio en
hombres de raza blanca, entre la quinta y sexta

década de la vida!>

CASO CLINICO

Paciente femenina de 55 afios de edad, con ante-
cedentes personales de hipotiroidismo y antece-
dentes familiares de cancer de piel, que present6
papula de aspecto perlada, de superficie lisa,
brillante, de 3 mm de didmetro, de aproximada-
mente dos semanas de evolucidn, localizado en
parte superior de térax anterior. (Figura 1). Ante
la sospecha de molusco contagioso vs queratoa-
cantoma se realiza dermatoscopia donde se ob-
servo tapon de queratina, vasos radiados irregu-
lares, cuerpos blanquecinos y rodete pigmentado
(Figura 2), se realiz6 estudio histopatoldgico que
informa epidermis acantotica, papilomatosis,
hiperqueratosis, crater con material corneo y
dermis con infiltrado mononuclear intenso con
lo cual confirmamos el diagnostico de queratoa-
cantoma (Figura 3). Se realizo extirpacion qui-
rirgica temprana de la lesion en su totalidad con

minima cicatriz y excelente resultado estético).

N. Aguirre et. al

Figura 1. Pdpula perlada localizada en regién superior de térax.

Figura 2. Dermatoscopia: tapon de queratina, vasos radiados
irregulares, cuerpos blanquecinos, rodete pigmentado.

Figura 3. Papilomatosis, hiperqueratosis, crdter con material corneo,
infiltrado mononuclear intenso.
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DISCUSION

Queratoacantoma tumor epitelial caracterizado por su
rapido crecimiento y tendencia a la involucién espon-
tanea, para algunos autores es considerado una va-
riante de carcinoma de células escamosas mientras
que otros lo consideran una entidad diferente con un
comportamiento bioldgico peculiar3# Se desarrollan
principalmente en individuos de edad avanzada, parti-
cularmente entre la quinta, sexta y séptima década de

vida, siendo mas frecuente en varones de raza blancas’

Su etiopatogenia es multifactorial: la exposicién cré-
nica alaluz ultravioleta (UV), tratamiento prolongado
con psoraleno y luz ultravioleta A (PUVA), trabajo con
alquitranes y otros productos quimicos menos fre-
cuente su asociacion con el virus del Papiloma Hu-
mano (VPH), ingesta de aceites minerales, consumo
de tabaco, traumatismo, radioterapia, criocirugia o
posterior a cirugia micrografica de Mohs>¢ La pre-
disposicion genética representa un papel importante

en la expresion del queratoacantoma de tipo familiar.

Otros factores incluyen xeroderma pigmentoso y es-
tados de inmunosupresion donde los queratoacan-
tomas muestran tendencia a tener un crecimiento
mas agresivo, recidiva precoz e incluso transforma-

cion a carcinoma epidermoide ¢

Los QA tienden a ser solitarios y aparecen a menudo en
la piel fotoexpuesta de la cara, antebrazos y el dorso
de las manos2 Se describieron tres estadios clinicos
de desarrollo, el primer o de proliferacion se presenta
como papula firme, eritematosa, que crece rapida-
mente, alcanzando un tamafio de 1-2 c¢cm. En el se-

gundo estadio o de maduracion donde la lesion deja de
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crecer y aparece como un nddulo hemisférico sobree-
levado, eritematoso, de base estrangulada con centro
queratdsico, umbilicada;® Ghadially dividié los quera-
toacantomas maduros en tres tipos morfolégicos prin-
cipales: tipo 1 0 en forma de brote, tipo 2 o cupuliforme
y tipo 3 o en forma de fresa2. Finalmente la fase de in-
volucién que corresponde al tercer estadio, 50% de los
queratoacantomas desaparecen espontaneamente, con
la expulsion del tapon corneo en 2-8 semanas y reso-
lucién de la masa tumoral, dejando una cicatriz atré-
fica y generalmente hipopigmentada. Algunas lesiones
persisten por mas de un afio, aunque el proceso com-
pleto de la lesién, desde el origen hasta la desaparicién

esponténea suele tomar entre 4 y 9 meses’

Existen diversas variantes de queratoacantoma: que-
ratoacantoma gigante que puede llegar a medir varios
centimetros de didmetro, mostrando una predilec-
cion por la nariz y el dorso de las manos; queratoacan-
toma centrifugo marginado, que se caracteriza por la
presencia de multiples tumores que crecen localmente
en una zona determinada como cara, tronco y miem-
bros, la morfologia de los tumores es anular, policiclica
o circular; queratoacantoma multiples de tipo Fergu-
son-smith, es una forma familiar que afecta a ambos
sexos, se caracteriza por la apariciéon de multiples que-
ratoacantomas, los pacientes presentan queratoacan-
tomas durante la adolescencia y la adultez temprana;
queratoacantoma eruptivo generalizado de grzybowski,
se caracteriza por la presencia de cients o miles de di-
minutas papulas queratosicas foliculares diseminadas
en todo el cuerpo, con predominio en zonas expuestas al
sol, puede afectar la mucosa oral y genital, no compro-
mete palmas ni plantas; queratoacantoma subungueal,
es persistente y suele causar la destrucciéon del hueso

subyacente, se origina en la porcion distal del lecho un-
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gueal; queratoacantomas de las mucosas, se encuentran

en las mucosas oral, nasal, genital y conjuntival?

La dermatoscopia en el queratoacantoma es una he-
rramienta 1util de diagndstico que nos permite ob-
servar caracteristicas morfoldgicas no manifiestas a
simple viste cuando se trata de lesiones de pequeiio
tamafio o de poco tiempo de evolucion; entre las ca-
racteristicas dermatoscopicas tenemos masa central
de queratina, escructuras blancas, areas blancas sin
estructura, circulos blancos y perlas cérneas, collarete
pigmentado, también se obaerva vasos lineales irre-
gulares, vasos atipicos y vasos en horquillas, compar-
tiendo algunas caracteristicas dermatoscopicas con el

carcinoma de células escamosas 89

Histopatoldgicamente, al igual que en la clinica, el QA
tiene diferentes caracteristica de acuerdo a su estadio,
en la fase de crecimiento se presenta como un tumor
solido con escasa queratinizacion e inflamacién y con
el pleomorfismo celuar;™ la fase estacionaria donde el
tumor esta completamente desarrollado presenta un
crater central relleno de queratina, rodeado por ce-
lular epiteliales proliferantes que se extienden hacia
arriba a modo de labio sobre los lados del crater y
hacia abajo al interior de la dermis como lenguas
irregulares Ademas se presenta un infiltrado mode-
rado de células inflamatorias en la dermis adyacente.
Puede haber abundantes eosinofilos y neutréfilos que
pueden extenderse hasta los nidos epiteliales para
formar pequefios microabscesoss,11. En la fase de re-
gresion se pierde gran parte de la queratina del crater,
los lobulos o labios desaparecen y son reemplazados

por un epitelio queratinizado maduro.°

Dentro de los diagndsticos diferenciales a tener en

cuenta tenemos: carcinoma epidermoide, disque-
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ratoma verrugoso, cuerno cutaneo, verruga vulgar,
tricofoliculoma, granulomas$ Si bien la mayoria de
los queratoacantomas remiten en forma espontanea
segun la literatura; se aconseja una intervencion te-
rapéutica temprana ya que pueden generar grandes
destrucciones locales debido a que algunos asientan
sobre regiones préximas a orificios naturales, macizo
facial, cartilago, hueso o zona genital; el tratamiento
de primera linea es la escisién quirdrgica, sin em-
bargo, existen otras alternativas terapéuticas efec-
tivas como: criocirugia, electrodesecacion y curetaje,
5-fluoracilo tépico, bleomicina intralesional, isotre-
tinoina y etretinato sistémicos, interferén intrale-

sional entre otros.z°

CONCLUSION

Nuestra paciente present6 una forma de queratoacan-
toma solitario, localizado en la parte superior del térax
anterior, debido a su pequefio tamafio (0,3 cm) y a las
caracteristicas que mostraba, inicialmente se planted
como diagnéstico presuntivo molusco contagioso vs
queratoacantoma. Al realizar la dermatoscopia, los pa-
trones observados nos inclinaron al segundo diagnés-
tico en estadio inicial, el mismo que fue confirmado con
histopatologia, llevindonos a un tratamiento precoz

con minima cicatriz y excelente resultado estético.
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CASO CLINICO

Acroangiodermatitis: Reporte de 3 casos
y revision de la literatura.

Martha Ruiz Estevez* Anette Moran;* Juan Carlos Garcés,** Enrique Loayza,** Enrique Uraga Pazmifio***

Dermatdlogos del R E S U M E N

Centro Dermatolégico

“Dr. Uraga”

“““ Patélogo,

Dermatopatélogo La acroangiodermatitis es una enfermedad angioproliferativa benigna y poco

""" Dermatodlogo, Director . : . . s .
- comudn, que se presenta en respuesta a un disturbio circulatorio crénico,
del Centro Dermatoldgico
“Dr. Uraga” clinicamente se manifiesta como maculas violaceas, papulas o nédulos rojos,
suaves y purplricos, presentes en extremos anatémicos principalmente
en pacientes con insuficiencia venosa de extremidades inferiores y menos
frecuente asociada a malformaciones vasculares y fistulas arteriovenosas. Por
su similitud clinica al sarcoma de kaposi requiere un examen histopatolégico
para su diagnéstico. Reportamos tres casos de acroangiodermatitis asociados
con insuficiencia venosa cronica.

Palabras clave: pseudosarcoma de Kaposi, acroangiodermatitis

ABSTRACT

Acroangiodermatitis is a rare and benign angioproliferative disease, which
occurs in response to chronic circulatory disturbance, clinically manifests
as violaceous macules, papules or red, soft and purpuric nodules, present
at anatomical extremes in patients with venous insufficiency of the lower
extremities and arteriovenous malformations. Due to its clinical similarity
to kaposi’s sarcoma, it requires a histopathological examination for its
diagnosis. We report three cases of acroangiodermatitis associated with
chronic venous insufficiency.

Keywords: pseudo-Kaposi sarcoma, acroangiodermatitis
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INTRODUCCION

La acroangiodermatitis es una enfermedad cutanea
angioproliferativa poco comin, que se presenta en
respuesta a un disturbio circulatorio crénico. Se asocia
a diversas condiciones, como insuficiencia venosa de
extremidades inferiores, malformaciones arteriove-

nosas, y fistulas iatrogénicas o adquiridas®>3

También es conocida como pseudo sarcoma de Kaposi
debido a su similitud clinica con los estadios tem-

pranos de esta neoplasia*

Existen principalmente dos variantes descritas: el tipo
Mali, mas comun, secundario a insuficiencia venosa
crénica, generalmente bilateral y el tipo Stewart-Blue-
farb, asociado a malformaciones vasculares vy fistulas

arteriovenosas y de presentacion unilateral.

Es mas frecuente en hombres, y segiin la causa subyacente
se puede presentar en la infancia o en la edad adulta tem-
prana’s Clinicamente, se manifiesta como maculas viola-

ceas, papulas o nddulos rojos, suaves y purpuricos, pre-

Reporte de Caso Clinico

sentes en extremos anatémicos, dichas lesiones pueden

llegar a ser dolorosas y son propensas a ulcerarse’»4°

A continuacién, se describen tres casos de acroangio-
dermatitis del subtipo Mali, y se realiza una revision

de la literatura.

REPORTE DE CASOS

Caso1

Paciente masculino de 84 afios, entre sus antece-
dentes personales contaba dos cirugias cardiacas por
enfermedad coronaria, consult6 por lesiones eritema-
toviolaceas en pierna derecha de 2 afios de evolucidn,
de crecimiento indolente, en ocasiones parestesias
en miembros inferiores, niega historia de trauma-
tismos previos, asi como, claudicacién intermitente o
tromboflebitis. Al examen fisico se evidencia papulas
eritemato violdceas, algunas confluyen en una placa
de bordes netos de aproximadamente 2 cms de dia-
metro en tercio superior de cara interna de pierna de-
recha Fig. 1 (a, b) y algunas pequefias maculas purpi-

ricas en talén derecho Fig.2.

Figura 1. A. Pdpulas rojas-violdceas en cara posterior de pierna derecha, algunas confluentes formando placa eritematoviolacea (B).

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019
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Con impresién diagnéstica de sarcoma de kaposi, an-
giosarcoma, y purpura pigmentaria progresiva, se
realizé biopsia de piel. El estudio histopatoldgico re-
porté proliferaciéon vascular dérmica irregular, com-
puesta por vasos capilares dilatados, de contornos re-
dondeados o alargados, en la dermis papilar, que se
disponen perpendicularmente y se rodean de estroma
edematoso, fibrosis laxa. En la dermis reticular tienden

a disponerse paralelamente a la superficie o formando

nddulos o focalmente haces pequefios e irregulares de
Figura 2. Venas varicosas y mdculas purptricas en talén derecho. células fusiformes. En el limite dermo-hipodérmico se
encuentran estructuras vasculares mas grandes e irre-
gulares. Existe un infiltrado inflamatorio linfocitario
acompaiiando a la proliferacién descrita (Fig. 3 A,B).

Diagnoéstico histopatoldgico: Proliferacion vascular

“kaposiforme” compatible con acroangiodermatitis.

Se solicit6 una ecografia Doppler de extremidades in-

feriores que reporté insuficiencia venosa bilateral.

Con base en la historia clinica, examen fisico y ha-
llazgos histopatoldgicos se concluyé el diagndstico de

acroangiodermatitis.

Caso 2

Paciente masculino de 49 afios sin antecedentes de im-
portancia, quien acude a consulta con historia de lesiéon
pruriginosa en pierna derecha de aproximadamente 10

meses de evolucion. Al examen fisico se observa placa

eritemato purptirica-cobriza de bordes mal definidos de

Figura 3. A,B: El estudio histopatolégico reporté proliferacién mas o menos 2 cm de didametro, y papulas eritematovio-

vascular dérmica irregular, compuesta por vasos capilares dilatados, ; . X . . .

de contornos redondeados o alargados, en la dermis papilar, que se laceas localizadas en cara anterior de pierna izquierda

disponen perpendicularmente y se rodean de estroma edematoso . . .

sponen perp y ’ y algunas papulas eritematosas en pierna derecha, con

fibrosis laxa.
descamacion fina Fig. 4 (a,b), sin evidencia de venas
varicosas ni linfadenopatia; a la dermatoscopia, se ob-
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serva areas blancas homogéneas, patron vascular po-
limoérfico con presencia de vasos en horquilla y punti-

formes, areas con erosion y costras Fig 5.

La ecografia de tejidos blandos reporté engrosamiento
cutaneo hiperecogénico de aproximadamente 1,19 x
0,39 cms y la ecografia Doppler de extremidades infe-
riores reveld insuficiencia venosa superficial bilateral.
Con hipétesis diagndstica de vasculitis, dermatitis
por stasis venosa, se toma biopsia de la lesién mas
grande. El estudio histoldgico report6 epidermis con
leve atrofia, la dermis exhibe proliferacion de vasos de
paredes gruesas con endotelio tumefacto acompafiado
de extravasacion de eritrocitos depésito de hemoside-
rina entre las fibras de colageno, existe denso infil-
trado perivascular y perianexial linfocitario; sugestivo

de acroangiodermatitis. Fig 6. A, By C

Figura 4. A. Placa y algunas pdpulas eritematovioldceas en cara
anterior de piernas. B. Aproximacién de placa purptirica con bordes
eritemato cobrizos mal definidos en cara anterior de piernas, con
descamacién fina.

Figura 5. A la dermatoscopia de contacto se observa dreas

blancas homogéneas, vasos en horquilla y puntiformes, dreas

con erosion y costras. Figura 6A. En el estudio histopatoldgico se observan A. epidermis con
leve atrofia y en dermis proliferacién de vasos de pequefio calibre.
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Figura 6 By C. Detalle de la figura anterior en donde se observan
vasos de paredes engrosadas, células endoteliales prominentes, con
extravasacion de eritrocitos y cantidad moderada de hemosiderina,
acompanado de un denso infiltrado inflamatorio de predominio
linfocitario.

Caso 3

Paciente masculino de 44 afios, sin antecedentes de im-
portancia, quien consulta al servicio de dermatologia por
aparicién de lesion eritematosa de aproximadamente 8
meses de evolucion en cara anterior de pierna izquierda,

asociado a prurito intenso y en los ultimos 3 meses re-

M. Ruiz et. al

3

mim

Figura 7. Placa eritematosa de bordes mal definidos, en superficie
extensora de pierna izquierda.

fiere area eritematosa de caracteristicas similares en
pierna derecha. Al examen fisico, se evidencia paciente
con sobrepeso, al examen dermatoldgico en cara ante-
rior de pierna izquierda se observa placa eritematosa de
aprox. 7 x 3 cms, de bordes mal definidos, sin signos de
flogosis Fig. 7, y mdcula eritematosa en cara pretibial de

pierna derecha de aprox. 3 x 3 cms.

Con la sospecha de mixedema pretibial, celulitis, se
realiza biopsia de piel. La histopatologia reporta: piel
con acantosis leve y ortoqueratosis; la dermis super-
ficial con notable proliferacion de vasos de pequefio
calibre, los cuales presentan pared engrosada con fi-
brosis concéntrica y prominencia endotelial, mode-
rado infiltrado linfocitario perivascular superficial y
medio, con presencia de algunos macréfagos y neu-
trofilos (Fig. 8 A, B). Ademas, fibrosis de la dermis
superficial con presencia de fibroblastos, algunos es-

trellados, biopsia sugestiva de acroangiodermatitis.
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A pesar de los intentos por crear diferentes subgrupos
de esta enfermedad basados en la causa subyacente,
se sabe que la acroangiodermatitis consiste en la pro-
liferaciéon reactiva de vasos dérmicos superficiales
producto de la alteracion hemodinamica de grandes
vasos subyacentes; puede ser de origen congénito, ad-

quirido o iatrogénico4789

Su etiopatogenia no estd completamente compren-
dida, se cree que la hipoxia tisular crénica en el con-
texto de insuficiencia vascular y/o flujo sanguineo re-
trégrado, induciria una neovascularizacion reactiva y
proliferacion fibroblastica® Secundaria a la liberacién
de prostaglandina E1, factor heparina simil, VEGF.
También, se ha sugerido que los mastocitos pueden

jugar un papel importante en las dreas hipdxicas3

A continuacién, se describen las enfermedades aso-

Figura 8A: La histopatologia reporta: piel con acantosis leve y
ortoqueratosis; la dermis superficial con notable proliferacién

de vasos de pequerio calibre. 8B: vasos de pared engrosada con
fibrosis concéntrica y prominencia endotelial, moderado infiltrado
linfocitario perivascular superficial y medio, con presencia de
algunos macréfagos y neutrdéfilos.

ciadas con esta condicién (Tabla 1).

Tabla 1698

. . . L. 1. Insuficiencia venosa crénica (tipo Mali)
Ecografia doppler sugestiva de insuficiencia venosa de

miembros inferiores. 2. Sindrome de Stewart bluefarb (asociado

especificamente con malformacién arteriovenosa
DISCUSI |] N que puede ser congénita o adquirida)

3. Derivaciones arteriovenosas (AV) en pacientes
En 1964 Kopf y Gonzalez’ describieron por primera vez con insuficiencia renal crénica o derivaciones AV

s e . . PETP iatrogénicas en pacientes en hemodidlisis
una condicién que denominaron angiopatia displasica

congénita, pero fue Mali et al4 quien en 1965 introduce , .
4. Sindromes vasculares como Klippel-Trenaunay

el término acroangiodermatitis, describiendo maculas (malformacién capilar con venas varicosas e

. . hipertrofia de extremidad afectad
y placas color malva en el dorso de pies de 18 pacientes ipertrofia de extremidad afectada)

con insuficiencia venosa. Desde entonces se han re- . ) .
5. Extremidades paralizadas o cotos de amputacién

portado casos esporadicos de esta rara condicién.
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Clinicamente se caracteriza por aparicion de maculas,
papulas, nodulos violaceos y/o placas bien definidas, ge-
neralmente localizadas en cara dorsal de pies y super-
ficie extensora de piernas, en ocasiones, asociado con
edema. En los casos de insuficiencia venosa cronica, las
lesiones suelen ser bilaterales, mientras que, en otros
trastornos existe un defecto clinico subyacente (vascular

o neuroldgico) y las lesiones tienden a ser unilaterales!>3

En la dermatoscopia de contacto de la acroangioder-
matitis, se observa un patrdén vascular polimorfico de
distribucion irregular compuesto por vasos punti-
formes, lineares, y en horquilla, ademas areas blancas
sin estructura, lo cual se correlaciona con la prolifera-

cion de capilares y la fibrosis dérmica™

Los hallazgos histopatolégicos revelan proliferacion
de capilares de pared gruesa, frecuentemente en dis-
posicion lobular y rodeados por pericitos en la dermis,
extravasacion de eritrocitos con depésitos de hemosi-
derina dérmico, infiltrado de células mononucleares:
linfocitos, histiocitos, eosindfilos, infiltrado de cé-
lulas fibroblasticas alrededor de los vasos que son po-
sitivas para el anticuerpo anti-factor XIIla$* La di-
ferenciacién histolégica con los estadios iniciales del
sarcoma de Kaposi (SK) puede generar cierta dificultad,
ya que este tltimo muestra células fusiformes que po-
drian confundirse con los pericitos del pseudosarcoma
de Kaposi. El infiltrado en el SK suele ser mas intenso y
generalmente presenta plasmocitos, hallazgo que no es

tan frecuente en la acroangiodermatitis:

Mas alla de los datos histoldgicos ya mencionados, las
mayores diferencias entre estas dos entidades patolé-
gicas se observan en la inmunohistoquimica, siendo el
antigeno CD34 (antigeno propio de las células endote-

liales de vasos pequefios) positivo tanto en las células

M. Ruiz et. al

endoteliales como en las células fusiformes perivascu-
lares caracteristicas del SK, y negativo en las células pe-
rivasculares del pseudo sarcoma de Kaposil4 adicional-
mente la presencia del herpes virus VHH-8 en el niicleo
de las células endoteliales orienta al diagndstico de SK 'y
también se debe considerar el antigeno asociado al factor
VIII, porque siempre es negativo en el SK y positivo en

las células endoteliales del pseudo sarcoma de Kaposi®5

Ademads del ya mencionado sarcoma de Kaposi, dentro
de los diagnoésticos diferenciales debemos tener en
cuenta, las dermatosis purpiricas pigmentadas, der-
matitis por estasis venosa, y la vasculitis’> A pesar de
sus similitudes en el aspecto clinico, histolégicamente
son facil de diferenciar, los trastornos purpuricos pig-
mentados no tienen fibrosis dérmica ni eosinéfilos en
los infiltrados dérmicos como se observa en la acroan-
giodermatitis. En la vasculitis, se observa necrosis fi-
brinoide de los vasos, un hallazgo ausente en la acroan-
giodermatitis. La dermatitis por estasis difiere de la
acroangiodermatitis por los cambios epidérmicos (pa-
raqueratosis y espongiosis), la participacién dérmica
mas profunda y la mayor deposicion de hemosiderina¢
Las complicaciones que se pueden observar son: in-
feccion, ulceracién, hemorragia, dolor e hipertrofia de
tejidos y se ha relatado una posible asociacion causal
con deformidad ungueal en pinza, que fue descrita en

pacientes con fistula arteriovenosa de hemodialisis?

El tratamiento tiende a ser conservador, se ha demos-
trado que la terapia de compresién mejora los sin-
tomas, cura ulceras secundarias y conduce a la regre-
sion de la lesion, también se ha descrito la efectividad
de la eritromicina oral 500mg (cuatro veces al dia) o
dapsona 50 mg (dos veces al dia) por tres meses com-
binada con terapia compresiva#®5 En algunos casos

preparados con corticoides topicos, resultan utiles?
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Otros tratamientos mas agresivos incluyen: escleroterapia
guiada por ultrasonido en el caso de malformaciones ve-
nosas (sindrome de Klippel-Trenaunay), embolizacién en
el caso de malformaciones arteriovenosas (sindrome de

Stewart-Bluefarb) y manejo quirtirgico de las fistulas3¢3

En los tres casos reportados aqui se pudo determinar
como factor causal la preexistencia de insuficiencia ve-
nosa de miembros inferiores, y, ademas, en uno de ellos
existia como comorbilidad el sobrepeso, el cual representa
un factor agravante de insuficiencia venosa. El estudio
histopatoldgico fue concluyente para acroangioderma-
titis. En los tres pacientes se observé evolucion satisfac-

toria con las medidas compresivas y corticoides topicos.

Dada su relativa rareza, estd entidad a menudo se
diagnostica tardiamente, es por eso por lo que pre-
sentamos tres casos con diferentes lesiones elemen-
tales, que pueden ser utiles para ilustrar a profe-
sionales con poca experiencia ya que su diagnéstico

equivocado puede llevar a tratamientos inadecuados.
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RESUMEN

El Xantogranuloma juvenil conocido también como histiocitosis no X o
histiocitosis tipo II, representa entre el 80 y 90 % de los casos de histiocitosis
de células no Langerhans. Es una enfermedad benigna, rara y autolimitada
de etiologia desconocida. Puede presentarse con lesiones tUnicas o multiples,
sin predileccién por alguna raza. Su incidencia es desconocida, el 70%
aparece en el primer afio de vida, manifestandose el 20 a 30% al nacimiento,
siendo poco frecuente en adolescentes y adultos con un 10%. Predomina en
lactantes varones 1.5:1 en relacion a mujeres, mientras que en adultos no hay
predileccion de sexo. Generalmente afecta la piel localizandose en cabeza y

cuello, sin embargo puede desarrollar afecciones extracutaneas.

La dermatoscopia también conocida como microscopia de epiluminescencia y
microscopia de superficie, se ha convertido en un sistema de ayuda diagnostica,

sencillo y no invasivo, indispensable en la practica dermatolégica diaria.

Presentamos 4 casos de xantogranulomajuvenil en edad pediatrica con semejanzas
en sus caracteristicas clinicas e inusuales localizaciones, donde la dermatoscopia
resultd de gran utilidad y apoyo para el diagnéstico histopatoldgico. Se describen
los dos patrones dermatoscdpicos encontrados en nuestros pacientes y se realiza
una revision de la literatura médica sobre el tema.

Palabras clave: Xantogranuloma Juvenil. Dermatoscopia. Técnica diagnoéstica.
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ABSTRACT

Juvenile Xanthogranuloma, also known as non-X histiocytosis or histiocytosis type II,
represents between 80 and 90% of cases of non-Langerhans cell histiocytosis. It is a
benign, rare and self-limiting disease of unknown etiology. It can occur with single
or multiple lesions, without predilection for any race. Its incidence is unknown, 70%
appear in the first year of life, with 20-30% manifesting at birth, being uncommon
in adolescents and adults with 10%. It predominates in 1.5: 1 male infants in relation
to women, while in adults there is no predilection for sex. It usually affects the skin

being located on the head and neck, however it can develop extracutaneous conditions.

Dermoscopy, also known as epiluminescence microscopy and surface microscopy,
has become a diagnostic aid system, simple and non-invasive, indispensable in daily

dermatological practice.

We present 4 cases of juvenile xanthogranuloma in the pediatric age, with similar clinical
features and unusual locations, where dermatoscopy was very useful and supported
histopathological diagnosis. The two dermatoscopic patterns found in our patients are
described and an extensive review of the medical literature on the subject is carried out.

Keywords: Juvenile Xanthogranuloma. Dermatoscopy. Diagnostic technique.

INTRODUCCION

tivo a un estimulo atin no identificado>3 Afecta prin-

cipalmente la piel; sin embargo, puede ocasionar afec-
El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una enfermedad ciones extracutaneas?
tumoral benigna, que se caracteriza por la presencia

SERIE DE CASOS

de neoformaciones de aspecto papular y nodular, au-

tolimitadas que ocurren frecuentemente durante los

primeros meses de vida o en adultos?*3 También se lo
ha denominado como xantoma muiltiple de la infancia,
xantoma juvenil, xantoma neviforme y granuloma ju-
venil de células gigantes? La etiologia ain no ha sido
identificada pero existen investigaciones que proveen

evidencia de que esta enfermedad es un proceso reac-

Centro Dermatoldgico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019

Presentamos cuatro pacientes pediatricos (Anexo.
Tabla 1) sin antecedentes patoldgicos de importancia
que acudieron a la consulta por presentar una lesién
amarillo-anaranjada asintomatica de bordes definidos
y superficie lisa. El resto del examen fisico dentro de

los parametros normales. (Anexo. Figura A)
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los pacientes diagnosticados con Xantogranuloma Juvenil en el Centro Dermatoldgico “Dr. Uraga”.

GENERO

Masculino

EDAD

11 meses

HALLAZGOS CLINICOS

Papula amarillenta Papula amarillenta Placa anaranjada

Papula amarillenta

SINTOMATOLOGIA

Asintomadtica

TAMANO

4 mm

LOCALIZACION

Térax anterior Térax anterior

Pie derecho 3er dedo

TIEMPO DE EVOLUCION

2 meses

PATOLOGIA ASOCIADA

Ninguna

-038

Paciente N° 1.

Figura A) Pdpula solitaria
amarillenta en espalda.

Figura B) Fondo de color
amarillo-naranja y vasos
lineales-ramificados que
corren de la periferia hacia
el centro de la lesién.

Paciente N° 2.

Figura A) Pdpula solitaria
amarillenta en térax
anterior.

Figura B) Fondo de
coloracién amarillo
naranja, estrias
blanquecinas lineales que
se dirigen de la periferia al
centro de la lesion.
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Paciente N° 3.

Figura A) Placa solitaria
anaranjada en térax
anterior.

Figura B) Fondo de
nubosidades amarillas,

a la periferia un halo
eritematoso con vasos
lineales ramificados que
se dirigen de la periferia al
centro de la lesién.

Paciente N° 4.

Figura A) Pdpula
amarillenta en cara externa
del tercer dedo pie derecho.

Figura B) Fondo de

color naranja-amarillo
con aspecto de “nubes”
intercaladas; a la periferia
un halo eritematoso

con apariencia de “sol
poniente.”

Figura C. Examen histopatoldgico. Proliferacién histiocitaria, células gigantes tipo Touton, macréfagos espumosos. Hematoxilina- Eosina - 40x

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol1 | N°3 2019
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Al examen dermatoscopico de cada lesion se identificd
los patrones con varias estructuras que sugieren el
diagnéstico de xantogranuloma juvenil, entre las que
se encuentran la apariencia de sol poniente, vasos li-
neales y/o ramificados, estrias blanquecinas, glébulos
o nubes blancas a amarillentas y red de pigmento.

(Anexo. Figura B)

El diagnéstico de los cuatro pacientes fue confirmado
mediante estudio microscépico en el que se identific6
una dermis ocupada por proliferacién histiocitaria con
presencia de células gigantes de tipo Touton y algunos

macroéfagos espumosos. (Anexo. Figura C).

DISCUSION

El Xantogranuloma Juvenil es la forma mas frecuente
de histiocitosis de células no Langerhans, histiocitosis
no X o histiocitosis tipo II. E1 5 a 20% se presentan
al nacimiento, el 75% aparecen en los primeros nueve
meses, los adultos son afectados aproximadamente en
el 15% de los casos. Su etiologia es desconocida. Las le-
siones incluyen células histiociticas no Langerhans que
originan una reaccion granulomatosa, donde coexisten
células gigantes y espumosas. La reaccion se desenca-
dena por un estimulo traumatico o infeccioso, posible-
mente secundaria a la produccion de citocinas. Las cé-
lulas espumosas son predominantes debido a la unién
de colesterol con las lipoproteinas de baja densidad, en
la que su biosintesis intracelular estd aumentada. Es
una neoformacién de aspecto papular o nodular, oval,
firme, superficie lisa bien delimitada, eritematoso, de
0.5 a 2 cm de diametro. E1 nimero de lesiones es va-
riable, desde lesiones solitarias hasta lesiones multi-
ples?? Predomina en cara, tronco y parte proximal de

extremidades, respeta palmas y plantas y afecta parti-

H. Dominguez et. al

cularmente en parpados. En estadios tempranos es de
color pardo a rojo con tinte amarillento, con el tiempo
adquiere un color amarillo blanquecino; puede desa-
rrollar ocasionalmente telangiectasias en la superficie:
Son indoloros a la presién. Presenta manifestaciones
extracutaneas, principalmente alteraciones oculares
(1%), cuyo resultado es la pérdida irreversible de la vi-

sién, pero sin dafiar el estado general del paciente?

A parte de las caracteristicas benignas de esta pato-
logia se debe investigar siempre el compromiso sisté-
mico del paciente, ya que se ha encontrado lesiones en
pulmones, hueso, testiculos, tracto gastrointestinal,
corazén, cavidad oral y ojos. La afectacién ocular es
bastante rara con un rango de 0.3%. El 10% de los
nifios con JXG cutaneo, se manifiesta tipicamente
como un nédulo circunscrito del iris, ocasionalmente
con hifema (presencia de sangre en el drea frontal del
0jo) y presion intraocular elevada3#5671 Se ha des-
crito la asociacién con neurofibromatosis tipo 1y leu-

cemia mielomonocitica®

Ademas, se han definido multiples variantes de XG]J
entre las que encontramos a la forma gigante no li-
pidizada, intramuscular, subcutanea, multiple lique-

noide y eruptiva?®

La morfologia histopatoldgica del Xantogranuloma Ju-
venil varia de acuerdo al tiempo evolucién de la lesion,
por lo que se encuentra tres etapas de acuerdo a sus ca-
racteristicas especificas: 1 Etapa temprana: histiocitos
pequefios en un infiltrado monomorfo, leve vacuoliza-
cion citoplasmadtica entremezclada con infiltrado in-
flamatorio escaso, 2 Etapa totalmente desarrollada:
vacuolizacién prominente con formacion de células

xantomatosas, células gigantes de Touton, células in-
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flamatorias perilesionales y perivasculares, 3 Etapa de
regresion: escasas células xantomatosas, reaccion ti-
sular fibrética moderada con incremento de células fu-
siformes?® La tincién inmunohistoquimica juega un
papel clave en el diagndstico; CD68 y vimentina son po-

sitivos, mientras que CD1a suele ser negativos

Las caracteristicas dermatoscépicas del xantogranu-
loma juvenil, destacan la presencia de un fondo ama-
rillento con borde eritematoso que toma el nombre
de “patrén en sol poniente” acompariada por areas
palidas blanquecinas o amarillentas conocidas como
nubes o glébulos palidos-amarillentos, vasos lineales
y/o ramificados, estrias blanquecinas e incluso red de
pigmento:i4151° Song y colaboradores en el 2011, estu-
diaron la presencia de estructuras dermatoscoépicas
en relacién con su maduracién histopatoldgica en pa-
cientes diagnosticados con xantogranuloma juvenil
y concluyeron que el predominio de histiocitos co-
rresponde al “patron en sol poniente”, el mismo que
puede considerarse un hallazgo caracteristico de esta
enfermedad especialmente en la etapa temprana y to-
talmente desarrollada; las nubes y gldbulos palidos
amarillentos se encuentran en la etapa totalmente de-
sarrollada y de regresion, representando colecciones
de histiocitos xantomatosos localizados en la dermis
superficial; las estrias blanquecinas se identificaron
en la etapa totalmente desarrollada y en mayor con-
sideracion en la etapa de regresion ya que se las atri-
buye a los cambios fibrosos que sufre la enfermedad
durante su curso natural, y finalmente los vasos li-
neales y/o ramificados se identificaron en todas las
etapas del xantogranuloma juvenil, sin embargo la
presion ejercida sobre la lesion con el dermatoscopio
puede colapsar los vasos y hacerlos no identificables

de forma no intencional45
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El diagnostico diferencial se realiza con enfermedades
del grupo de histiocitosis de las células de Langerhans
que incluyen, la histiocitosis cefalica benigna se di-
ferencia del xantogranuloma juvenil porque sus le-
siones papulares se localizan solamente en la cabeza
y el cuello; su infiltrado carece de células espumosas
y células gigantes multinucleadas. El histiocitoma
eruptivo generalizado, es mas frecuente en adultos,
resolucién espontanea con cicatriz, no es granuloma-
toso y nunca produce acumulacién de lipidos en las
células, los histiocitos son monomorfos y tienen gran
cantidad de cuerpos densos y laminados de manera
regular (microscopia electronica). En el reticulohis-
tiocitoma las lesiones cutaneas persisten durante los
primeros meses de vida, cerca de 10 a 25% de las cé-
lulas son positivas para la proteina S-100 y muestran
células de Langerhans. El xantoma tuberoso aparece
solamente en los estados hiperlipidémicos. Desde un
punto de vista histopatolégico, el xantogranuloma
papular puede persistir en la edad adulta, se distingue
del juvenil y del diseminado porque carece de la fase
histiocitica pura primitiva. En algunas ocasiones, el
xantogranuloma juvenil es dificil de distinguir por la
forma clinica del nevo de Spitz; éste se caracteriza por
células névicas fusiformes y epiteliales; sin embargo,

son distintos histolégicamente?21217:8

El tratamiento del xantogranuloma juvenil comprende
una amplia gama de opciones entre las que se encuen-
tran la escisién quirtrgica, corticoterapia e incluso
la observacion, debido a la tendencia a la resolucion
espontanea que caracteriza a esta enfermedad. Asi-
mismo, en el afio 2014 se report6 el uso exitoso de be-
vacizumab en un paciente con xantogranuloma juvenil

ocular recalcitrante al tratamiento convencional 19
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Podemos concluir que la dermatoscopia es una herra-

mienta de gran utilidad y apoyo al Dermatdlogo en el

diagndstico XGJ, sin la necesidad de realizar procedi-

mientos invasivos como las biopsias, tomando en cuenta

que la mayor parte de pacientes afectados son pediatricos.
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Manchas hipopigmentadas en pelvis

Maria Lia Pieretti* Juan Carlos Garcés**
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CUADRO CLINICO

Nifia de 2 afios de edad, derivada al departamento de
Dermatologia Pedidtrica por presentar multiples le-
siones hipopigmentadas en la regién del pubis, asinto-
maticas, de varios meses de evolucién, que fueron au-
mentando en cantidad progresivamente (Figura 1). La
madre no refiere antecedentes familiares de cuadro cli-
nico similar, ni traumatismos o inflamacién previos en
la zona afectada. Al examen fisico, se observan aproxi-
madamente 20 maculas y papulas de 2 a 3 mm de dia-
metro, hipopigmentadas, levemente sobreelavadas, de
superficie lisa en la region supraptbica. A la dermatos-
copia se visualizan lesiones ovaladas hipopigmentadas
y sin escamas. Se realizé una biopsia por punch de 3

mm y se estudid histolégicamente.

jCUAL ES EL DIAGNOSTICO?

La histologia revela disminucién focal del pigmento en
los queratinocitos basales con la presencia de escasas y
dispersas células claras con un moderado citoplasma y
un nucleo redondo pélido alrededor de los mismos en
el estrato basal y suprabasal (Figura 2). En la inmuno-
histoquimica las células muestran positividad con an-
ticuerpos para ck8-18, ck7, CEA (antigeno carcinoem-
brionario) y EMA (antigeno de membrana epitelial)
(Figura3). En base a la clinica sugestiva y a la biopsia

confirmatoria, se arriba al diagnoéstico de Papulosis de

células claras.
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DISCUSION

La papulosis de células claras es una entidad rara, benigna, que se presenta habitualmente en nifios
menores de 6 afios, en ambos sexos! Fue descripta por primera vez en 1987, de causa desconocida,
reportada con mayor frecuencia en paises asiaticos? Se caracteriza por multiples maculas o papulas
hipopigmentadas, asintomaticas, que miden entre 2 y 10 mm de didmetro y se presentan en nu-
mero variable. Se localizan con mayor frecuencia en el abdomen inferior, regién pubica y a lo largo
de la linea mamilar. A su vez, pueden ubicarse en menor medida en axilas, tronco, extremidades y
gliteos? Anteriormente se postulaba que el origen de estas mismas eran las células tolker, precur-
soras de la enfermedad de Paget. Sin embargo, durante el seguimiento crénico de estos pacientes no

se demostrd progresién de ningdn caso a esta ltima2

Actualmente se plantea que podrian derivar de células secretoras de glandulas écrinas. Aproxima-
damente, un cuarto de los casos reportados involucré lesiones en gemelos, con una posibilidad de

predisposicion genética de la enfermedad# Histolégicamente se observa como caracteristica una

M. Lia Pieretti et. al
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disminucién de la pigmentacion basal y la presencia de células redondas y claras, de mayor ta-
mafio, entremezcladas entre los queratinocitos basales y suprabasales. Estas células son positivas
a tinciones de inmunohistoquimica con anticuerpos para CAE, EMA, CK7 y CK AE1/AE3. En cambio,
son negativas para marcadores melanociticos S100 y MITF5 Es necesario un alto indice de sospecha
clinica, ya que las lesiones simulan otros cuadros mas frecuentes que incluyen hipopigmentacién
posinflamatoria, vitiligo, pitiriasis versicolor, verrugas planas y nevos epidérmicos, entre otros? La
evolucidn es crénica, no requiere un tratamiento especifico. Alrededor del 80% de los casos involu-

ciona espontaneamente en un tiempo medio de 11 afios?$
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DERMATOLOGIA EN IMAGENES

Liquen Amiloide

Annette Moran Ampuero*

Paciente femenina, 44 anos, sin APP de importancia, acude por presentar
desde los 25 afios de edad, papulas hiperpigmentadas marrondceas, no
confluentes que forman placas de aproximadamente 4 cm de diametro
en region deltoidea izquierda, sin sintomas asociados. Dermatoscopica-
mente, se aprecia un centro claro del que parten radiaciones a la periferia
acompaiiadas de pigmento. El estudio histopatoldgico muestra actimulos
de material eosinofilico denso que expanden las papilas, asociado a de-
posito de melandfagos, con un diagnoéstico definitivo de Amiloidosis lo-

calizada cutanea primaria (Liquen amiloide).

La amiloidosis cutanea primaria es una patologia benigna, frecuente
en nuestro medio, caracterizada por manchas, papulas o placas hi-
perpigmentadas, muy pruriginosas, localizadas sobretodo en extremi-
dades superiores o inferiores, pudiendo extenderse a todo el cuerpo.
Es progresiva, recurrente y su diagnostico generalmente es clinico. Si
bien, no se considera un desorden pigmentario, sus lesiones mues-
tran hiperpigmentacion y en la histopatologia se observa deposito de
pigmento a nivel epidérmico y dérmico. Se han descritos 2 patrones
dermatoscopicos mayores en ésta patologia: el de nucleo central, que
puede ser blanco o marrén, rodeado de varias configuraciones de pig-
mentacion, incluidas rayas finas radiantes, proyecciones en forma de
hojas y proyecciones bulbosas, observados en la amiloidosis macular
y liquen amiloide y el tipo cicatriz, que se subdivide en 2 subtipos: un
patron similar al crater volcanico y otro que muestra una morfologia

completamente desestructurada, observados en liquen amiloide.

Nuestra paciente, muestra un patron dermatoscopico de nicleo cen-
tral compatible con liquen amiloide que luego fue confirmado me-

diante el estudio histopatolégico.
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Articulos de revision
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Haga su diagndstico
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Los articulos son exclusivos para la revista, entendiendo que no han sido publicados en otro medio,
estos deben ser originales, ya que todo texto proveniente de internet sera descalificado, el plagio esta
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mero de autores no debe ser superior a 6. La extensién maxima del texto sera de 3000 palabras (exclu-
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IMAGENES EN DERMATOLOGIA: Se consideraran para su publicacién imagenes originales y de alta
calidad que reflejen caracteristicas clinicas de enfermedades dermatolégicas. La imagen debe ser
Unica, aunque puede ser formada por una composicion de 2 fotografias como maximo, una leyenda
explicativa de 250 palabras sin bibliografia ni resumen asociado. El titulo no debe contar con mas

de 10 palabras. Y se incluiran un maximo de 3 autores.

HAGA SU DIAGNOSTICO: Incluye casos clinicos originales, no publicados. Maximo 3 autores. Co-

locar palabras clave. No incluye resumen.

1. Presentacion del caso con extension de maximo 200 palabras (incluir historia clinica, examen
fisico, histopatologia (no colocar el diagndstico), pruebas complementarias (en caso de ser nece-
sarias), figuras a color clinicas, histolégicos y/o dermatoscépicas, sin pie de figura (maximo 3).

2. Para el diagnoéstico y comentarios, se permitirdn maximo 450 palabras, excluyendo la biblio-
grafia. Debe comprender el diagnéstico, evolucion y tratamiento del paciente, comentario sobre

la enfermedad y diagnoéstico diferencial, finalmente maximo 6 citas bibliograficas.

CASOS CLINICOS: Incluye casos clinicos breves. Maximo 4 autores. La extension del texto sera
mdximo de 1000 palabras. Resumen maximo 200 palabras. Palabras clave. Maximo 3 figuras y/o

tablas. Maximo 15 citas bibliograficas.

CARTAS AL EDITOR: Seccién destinada a recoger opiniones criticas, concordancias, u otro tipo de
observacion relativa a los articulos publicados en la revista. También podran realizarse sugerencias,
criticas o comentarios. Maximo 4 autores. No incluye resumen, se deben colocar palabras clave. La

extension maxima del texto sera 800 palabras. 3 figuras y/o tablas. Y maximo 10 citas bibliograficas.

REVISION: Pretende poner al dia un tema de interés dermatolégico, revisdndolo en profundidad a
partir de evidencia cientifica actualizada. Extension del texto hasta 3500 palabras (excluyendo pa-
gina del titulo, palabras claves, resumen de 150 palabras maximo, bibliografias, tablas, y pies de

figuras). Mdximo 3 autores. Maximo 100 citas bibliogréficas.

DERMATOSCOPIA PRACTICA: Para la discusién de casos clinicos donde la dermatoscopia aporta la
clave diagndstica. Maximo 3 autores. No incluye resumen. Debera contener: Presentacion del caso
clinico con maximo 2 imagenes clinicas y un texto breve, sin diagnéstico (hasta 50 palabras). Hasta
2 imagenes dermatoscépicas acompafiadas de la frase: Cudl es su diagnéstico?. Incluir comentario
de maximo 400 palabras, incluir la descripcién dermatoscdpica con las claves diagnésticas y dife-

rencial. Se aceptaran hasta 6 citas bibliograficas.

En todos los casos, la bibliografia sera colocada siguiendo el estilo Vancouver y las imagenes de-

beran ser enviadas en jpg.
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