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Editorial La teledermatologia en el tiempo del COVID

— Editorial

LA TELEDERMATOLOGIA EN EL TIEMPO DEL COVID

Una vez que se inici6 la pandemia y se conocieron y palparon sus letales riesgos, la atencién presencial
se hizo practicamente imposible, la falta de experiencia ante la viremia, la sensacion de no poder pro-
tegernos adecuadamente, nos llevaron a la bisqueda de otras opciones y es entonces cuando la tele-
medicina y especificamente la teledermatologia se convirtieron en el medio ideal que permitié man-
tener la atencion para nuestros pacientes especialmente en los primeros meses de la crisis, WhatsApp

y otras plataformas vinieron en nuestro auxilio y durante meses atendimos pacientes con este sistema.

Con el paso del tiempo ciertos aspectos de esta practica se pusieron en evidencia, bien sea en pan-
talla de computadora o bien en la pantalla de un celular, como es el hecho de que muchos notabamos
cada dia mayor cansancio que en la forma presencial, por otra parte ninguna pantalla permite ver las
lesiones con la nitidez de cuando lo hacemos fisicamente, es posible que ciertas lesiones como carci-
nomas o aquellas que precisen una apreciacion muy clara sea muy dificil visualizarlas en la pantalla
y esto no solamente nos causa un problema en el aspecto diagnéstico y académico sino que incluso
podria generar una equivocacion que permita que un melanoma u otras lesiones similares escapen de

nuestro diagnostico lo que podria generarnos problemas de variada indole.

Es por ello que en muchas ocasiones terminamos pidiendo al paciente que acuda presencialmente en

cuanto le sea posible para poder hacer una correcta evaluacion de su problema.

No puedo negar que en ciertos casos de sencillo y evidente diagnodstico, o para el seguimiento de tra-
tamiento de enfermedades como acné u otras similares la teledermatologia fue 1til, pero atin en estos
casos siempre al menos para mi, fue un sistema cansado sobre todo cuando se prolongaba por horas,
especialmente en los primeros meses y si a eso le sumamos el uso de mascarillas, etc, que en muchas
ocasiones impedian una normal respiracién, podemos comprender que el largo trayecto del dia se

convertia en una agotadora maratén que muchos desedbamos que termine prontamente.

Tampoco debemos dejar de anotar que en numerosos pacientes el tratamiento precisaba atencién
presencial ya sea cirugia, fototerapia u otros similares por lo cual habia que solicitar igualmente la

asistencia del paciente.
Para mi lo mas importante fue el hecho de que la tension constante y agotadora de atender al paciente

en una pequeila pantalla, recabar historia y fotos y tratar de lograr un diagndstico a través de esa

pequefia imagen, para luego recibir inntimeras llamadas de consultas que normalmente no ocurren

-06 Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 2 | N°3 2020



Editorial

La teledermatologia en el tiempo del COVID

en visitas presenciales y realizadas al teléfono personal y fuera de los horarios y dias de consulta
normales, me provocé una especie de cansancio emocional que no me habia ocurrido jamas en la con-
sulta diaria presencial, pensé entonces que era un aspecto personal, pero mi sorpresa fue mayuscula
cuando revisando un articulo sobre este tema aparecido en las Actas Dermosifiliogrdficas espafiolas
del presente afio' basado en una encuesta que fue contestada por 128 dermatdlogos que utilizaban
WhatsApp v que expresaban similar opinién indicando que casi 1/3 de las consultas precisaron una
visita presencial, el 31% de los dermatélogos participantes reconocieron que este tipo de consulta
repercutia negativamente en su estado de animo y el 82.3% preferia dejar de recibirlas. Igualmente
encontré un articulo de Emil A. Tanghetti> quien coincide con mi opinion sobre las dificultades diag-

nosticas y terapéuticas de las video consultas.

Pienso que es un sistema util pero que precisa ser ordenado, por ello me pareci6 interesante la
emision de las Guias para la prdctica de la teledermatologia en Australia, publicadas en el presente afio’
por The Australasian College of Dermatologists, conjuntamente con varias universidades de ese pais3
que permitan optimizar esta practica y otorgar seguridad tanto al paciente como al especialista en la
evaluacidn, diagnéstico y tratamiento, asi como una proteccién para el médico ante cualquier falla
originada en una consulta no presencial que conlleva riesgos en el diagndstico de lesiones que puedan
generar confusion, pero, insisto, creo que es un 1til sistema sobre todo en consultas a distancia en las
que la posibilidad de asistencia de especialidad no es factible. Confiemos en que esta obligada expe-
riencia permita la implementacién de pautas que optimicen esta prictica acogiéndonos a los pensa-
mientos de Esquilo de Eleusis cuando decia que La fuerza de la necesidad es irresistible y de Ramon Llull

quien expresaba “Que a gran necesidad, gran diligencia”
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— Editorial

TELEDERMATOLOGY DURING COVID OUTBREAK

Once the coronavirus outbreak started, and its harmful risks came to light, on-site appointments
became virtually impossible. In the wake of this viral infection, inexperience and a feeling of inade-
quate protection led us to look for other options. Consequently, telemedicine, specifically telederma-
tology, became the ideal means to continue to evaluate our patients; especially during the first few
months of the crisis. WhatsApp, as well as other platforms, came to our aid; and, for several months,

they turned into our main patient care system.

As time went by, certain aspects of the aforementioned practice, whether it was through the emplo-
yment of computers or cellphones, brought some inconvenients. There was more fatigue than with
on-site appointments. Moreover, as compared to on-site evaluation, no screen provides with clear
definition to appreciate lesions. Possibly, certain lesions, such as carcinomas or those which precise
sharp visualization, would be difficult to evaluate on screen. As a consequence, diagnoses may be
affected, along with academic aspects, and mistakes could be made. For example, melanomas or other
similar lesions may not be diagnosed at all, and that could generate several kinds of complications.

Therefore, many times, patients have been asked to attend an on-site consultation as soon as they are

able to in order to conduct a proper examination.

It is undeniable that the aforementioned tools have been useful in cases where the diagnosis was
evident and easy to make. Platforms and teledermatology were also advantageous for the follow-up
of acne treatment or similar conditions. However, in my opinion, even those particular cases brought
more fatigue due to extra hours of work, especially during the first months. Additionally, the use of
masks made it difficult to breathe properly. Certainly, all these aspects turned days into exhausting

marathons we all longed would end soon.

In addition, the treatment of numerous patients required on-site medical attention through surgery,

phototherapy or similar procedures.

Personally, what weighed the most was the constant tension and mental drain I experienced after
providing consultation through a small screen, along with the gathering of the medical history, ac-
cording imaging and appropriate diagnosis. Additionally, there were countless personal and out-of-
office calls, which would have never occurred with on-site appointments. These situations provoked
emotional exhaustion; something I had never experienced with daily medical appointments. I thought

it was just my experience. Nonetheless, I was surprised to observe there was an article featured in this
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year’s Spanish Actas Dermo-Sifiliogrdficas; which mentioned this particular subject, exposing a survey
done to 128 dermatologists who engaged with WhatsApp and expressed a similar opinion to mine.
The survey revealed that almost 1/3 of such consultations required in-person visits; 31% of the par-
ticipant dermatologists recognized that this type of consultation negatively affected their emotional
and mental state; 82,3% opted to stop providing them. Furthermore, I encountered a publication from
Emil A. Tanghetti? who agreed with my previous findings about diagnostic and therapeutic difficulties

involving teleconsultations.

I believe such platforms represent a useful system. However, they ought to be organized. Therefore,
I found the article A guide for teledermatology practice in Australia, published by The Australian College
of Dermatologists this present year, to be interesting. Such article was presented in conjunction with
several other Australian universities3 Its purpose was to optimize teledermatology and grant security
for both the physician and patient during the evaluation, diagnosis and treatment process, along with
protection for doctors in case any mistakes arose during teleconsultations with misdiagnoses due to
unclear lesions. Nevertheless, I consider teledermatology to be a convenient tool for remote consulta-
tions, where the possibility of providing traditional in-person medical assistance is slight. Let’s trust
this mandatory experience will introduce proper guidance to achieve optimization, while we adhere to
the thoughts of Aeschylus and Ramon Lull respectively: “The force of necessity is irresistible”; “The greater

the necessity, the greater the diligence”
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Aplasia Cutis Congénita del cuero
cabelludo: Reporte de tres casos y
breve revision del tema

Enrique Uraga* L. Pieretti** Verénica Uraga;*** Maria Cecilia Briones ***

Juan Carlos Garcés**** H Dominguez*****

La aplasia cutis congénita consiste en un grupo heterogéneo de trastornos,

en el que zonas de mayor o menor tamafio presentan ausencia de piel al mo-

mento del nacimiento. Este proceso se puede observar de manera aislada o

puede presentarse asociado a otras anomalias.

Reportamos tres casos de aplasia cutis membranosa congénita de localizacion

exclusiva en cuero cabelludo, atendidos en nuestro centro a lo largo de afios;

dos casos con lesiones multiples y otro paciente con lesion unica y con el

“signo del collarete de pelo” asociado. Se analizan las caracteristicas clinicas,

dermatoscépicas, ecograficas e histopatolégicas de acuerdo con cada caso.

La aplasia cutis congénita (ACC) es un grupo relativa-
mente raro y heterogéneo de trastornos congénitos ca-
racterizados por la ausencia localizada o generalizada
de la piel y en algunos casos del tejido subcutdneo y
hueso, presente al momento del nacimiento. Si bien,
puede presentarse en cualquier parte del cuerpo, la
mayor parte de los casos se observa en cuero cabelludo
(CC). Es un trastorno generalmente aislado pero puede
asociarse con otros sindromes genéticos o con otras
anomalias congénitas; siendo la epidermdlisis ampo-
llosa distrdéfica v mas especificamente, la dermdlisis
ampollar del recién nacido las mds frecuentes, pero en
general se asocia con todas las formas clinicas de epi-
dermdlisis ampollosa hereditariaz* Curiosamente, la
presencia al nacimiento de estas lesiones en cuero ca-
belludo ha provocado demandas legales de los padres al
cirujano en la creencia de que estas lesiones son pro-

ducto de mala practicas

Presentamos tres casos observados en nuestro centro,
uno actual y dos de nuestro archivo de la era pre-der-
matoscopica y revisamos las manifestaciones clinicas,
ecograficas, dermatoscépicas e histopatolgicas de

acuerdo con cada caso.

Se trata de un paciente de sexo masculino, de cinco afios
de edad, que consulta en el afio 2010. En el interrogatorio
no se encuentran antecedentes personales ni familiares
de importancia. Es llevado por su madre por presentar
lesion en region occipital del CC que, segtn refiere ha
aumentado discretamente de tamafio, hecho que proba-
blemente estd mas en relacion con el desarrollo corporal
del paciente que con un aumento lesional real (Fig. 1).

No refiere ningtn tipo de sintomatologia subjetiva.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 2 | N°3 2020
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Figura 1: Lesién alopécica ubicada en regién occipital del CC.

El examen de la zona afectada nos permite observar
una lesion de forma triangular ubicada en la region
occipital, con un borde mas claro y zona central algo
pigmentada, con aspecto atréfico y cicatrizal del area.
La lesion es alopécica con muy escasos cabellos re-
manentes. Esta conformada por dos lesiones alopé-
cicas, una de mayor tamafio de ubicacién superior y
otra mas pequeiflia inferior, separadas por un espacio

mas estrecho que las divide. (Fig 2)

Figura 2: Aumento de la anterior. Se observan dos zonas alopé-
cicas de aspecto atréfico y cicatrizal y una zona estrechada que las
separa incompletamente.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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Al examen dermatoscdpico del area afectada pudo obser-
varse ausencia total de aperturas foliculares, zonas blan-
quecinas que alternan con espacios pigmentados y se

notan vasos sanguineos dilatados puntiformes y lineares

que se transparentan a través de la epidermis. (Fig 3)

Figura 3: Tricoscopia lesional donde se observan dilataciones vas-
culares lineares y puntiformes marcadas y ausencia de aperturas
foliculares.

El examen histopatoldgico mostré un adelgazamiento
epidérmico moderado con ausencia de anexos cutaneos
con excepcién de muy eventuales formaciones vellosas
en la dermis superior (Fig 4). Ausencia de elementos

inflamatorios significativos.

Figura 4: Ausencia de anexos cutdneos. Adelgazamiento de la
epidermis.
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Paciente masculino de 7 afios de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de ningtn tipo. Con-
sulta por presentar un cuadro de tres meses de evo-
lucion con muiltiples nédulos inflamados en la zona
occipital del CC. Durante el examen fisico, se aprecian
adicionalmente, 2 lesiones alopécicas en el vértex, que
la madre refiere estan presentes desde el nacimiento.
En lo que respecta a los nédulos se hicieron los es-
tudios pertinentes con diagnéstico final de nddulos

alopécicos y asépticos del cuero cabelludo.

Nos centramos entonces en las alteraciones congénitas
y vemos que se trata de dos lesiones redondeadas, se-
paradas por un delgado puente de escaso cabello y que,
al igual que en el caso anterior se aprecian dos zonas,
una periférica mas clara y una central algo mas pig-
mentada. La piel presenta un aspecto atréfico, no ob-
servandose persistencia de cabello en el area afecta.
(Fig 5y 6)

Figura 5: Se aprecian las dos zonas alopécicas redondeadas sepa-
radas por un puente piloso incompleto.

En la Fig 6, con un mayor aumento se puede apreciar

que la zona central presenta no sélo un patron pig-

E.Uraga et. al.

Figura 6: Con mayor aumento se observa el aspecto atréfico de
la piel con total ausencia de cabello y de aperturas foliculares. Se
aprecia discreto eritema del drea central.

mentado discreto, sino también una zona eritematosa
probablemente dada por la traslucidez epidérmica que

deja transparentar la trama vascular cutanea.

En las Figuras 7a y 7b se aprecian dos vistas de la cabeza
del nifio y sus lesiones; en la parte superior las placas
alopécicas que corresponden a la ACC y en la zona pos-
terior las lesiones con diagnéstico de nddulos asépticos

y alopécicos del CC.

Se realiz6 ecografia en equipo de ultrasonido de alta
resolucién 18 MHz y con Doppler color de region oc-
cipital, vista longitudinal, observandose un area ane-
coica dérmica, con disminuciéon del espesor y au-
mento de la ecogenicidad lo que sugiere un defecto de
la dermis. Los planos dérmicos y subcutdneos adya-
centes se encuentran de grosor conservados. Con Do-
ppler color no se detectan signos de vascularizacion en
su interior y periferia. No se visualizaron defectos en

el margen 6seo. (Fig 8)
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Region Occipital

Figura 8: Ecografia de la zona afecta observdndose las alteraciones
antes citadas.

Paciente de nuestros archivos de 2 meses de edad, quien
presenta desde el nacimiento, placa alopécica de aspecto
cicatrizal, de superficie irregular, eritematosa, atréfica y
en cuya periferia se observa un collar de pelos largos que
parten radialmente del borde lesional hacia la zona ex-
terna. No referian antecedentes personales ni familiares

ni sintoma subjetivo alguno. (Fig 9)

Figura 7a (superior): Circulo blanco que encierra las placas de
ACC y cfrculo rojo que rodea la zona de los nédulos alopécicos y
asépticos del CC y Figura 7b (inferior): que muestra los nédulos Figura 9: Lesién alopécica occipital con “signo del collarete de pelo”
multiples con mayor claridad.
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Se hace el diagndstico clinico de ACC membranosa de
CC con “signo del collarete de pelo” el cual se muestra
con mayor aumento en la Fig 10 y se practica biopsia
comprobatoria que da como resultado la presencia
de atrofia epidérmica marcada, fibrosis cicatrizal

dérmica, no se visualizan anexos pero si focos de infil-

trado linfocitario moderado. (Fig 11.)

Figura 10: Borde rojo externo que encierra el “collarete de pelo.”
El borde rojo interno delimita la zona alopécica y la flecha blanca
sefiala muy escasos pelos residuales.

Figura 11: La microfotograffa muestra marcada atrofia epidérmica,
ausencia de anexos y fibrosis cicatrizal de la dermis con focos de
leve infiltrado linfocitario.

E.Uraga et. al.

La ACC no es un cuadro nuevo, fue descrita por primera
vez por Cordén en el afio de 1767 en un paciente que
presentaba sus lesiones en los miembros inferiores,
mientras que en 1826 Campbell describe el primer caso

con compromiso del CC$

Es un trastorno infrecuente cuya incidencia se calcula
en 1a 3 por cada 10.000 nacidos vivos, sin embargo, es
probable que lesiones moderadas y aisladas no sean in-
formadas y, por otra parte, lesiones solitarias en el con-
texto de sindromes polimalformativos no siempre son
reportadas’ por lo que, la incidencia puede no ser to-
talmente exacta. Existe un ligero predominio en el sexo
femenino y en 85 % de los casos se ubica en el CC. La
mayor parte de los casos son esporadicos pero se han
reportado casos familiares® El modo de transmision
parece ser autosomico dominante (AD) con penetracién

reducida o autosémico recesivo (AR)!

La etiologia se mantiene poco clara, no obstante, tanto
causas genéticas como ambientales han sido involu-
cradas y diversas teorias han sido propuestas como
son: cierre incompleto del tubo neural, trauma intrau-
terino, compromiso vascular por insuficiencia placen-
taria, adherencias de la membrana amnidtica (teoria
amniogénica, que sostiene que la membrana amniética
se adhiere a la piel del feto a la que puede arrancar
dejando areas denudadas); infecciones intrauterinas
viricas por varicela y herpes simple asi como, toxo-
plasmosis, rubeola, citomegalovirus y en general, las
infecciones incluidas en el sindrome TORCH ocu-
rriendo durante el embarazo, han sido asociados a
ACC}® lo mismo ocurre con el SIDA™ e incluso la sifilis

ha sido citada como causal en su momento.

Diversas drogas usadas durante la gestaciéon como el
acido valproico, medicamentos antitiroideos como el
metimazol> benzodiazepinas*> o el consumo de co-

Caina, entre otras se presumen como causales. Marneros
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en el 2013 publica un estudio en el que identifica el inico
gen conocido asociado con ACC no sindrémica (el BMS1)
en una familia con un pedigree de 5 generaciones y una
herencia AD de penetrancia completa, mutacién que da
como resultado un defecto en la proliferacion de tejidos
durante el desarrrollo celular’3-*4 Hay quien ha preco-
nizado que la ACC es el residuo de un hemangioma in-
volucionado in ttero y reportan un caso de 2 lesiones de
ACC en CC en un paciente con una malformacion intra-

craneal (angiomatosis encéfalo-trigeminal)?

Varios sistemas de clasificacion han sido propuestos,
sin embargo dos son los mas aceptados. El primero, su-
gerido por Sybert VP. en 1985 en un articulo publicado en
Pediatric Dermatol* y al afio siguiente Frieden IJ. presenta
un segundo sistema de clasificacion, ambos basados en
la localizacién de las lesiones (las del CC son separadas
de los trastornos de la pared abdominal), el nimero de
lesiones, forma de las mismas, modo de herencia y la

presencia o ausencia de otras anomalias asociadas!¢-

La clasificaciéon de Sybert la divide en 4 grupos y tres

subgrupos (Tabla I):

Grupo I  ACC limitada solo a CC
GrupoII ~ ACC tomando cuerpo y CC
Subgrupo 2 A ACC con compromiso
de cuerpo y defectos
en los miembros
Grupo III  ACC tomando cuero y CC
Grupo IV AAC asociada con

epidermolisis ampollosa

Subgrupo IV A Sindrome de Bart

Tabla I Clasificacién de la aplasia cutdnea congénita (tomada de Sybert')
Sin embargo, la mas aceptada es la clasificacion de Frieden

propuesta por este autor en el afio de 1986 en un articulo

publicado en el Journal de la Academia Americana de Der-
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matologia después de una revision de 120 publicaciones,

dividiendo la enfermedad en 9 subtipos'® (Tabla II).

Subtipo 1

Subtipo 2

Subtipo 3

Subtipo 4

Subtipo 5

Subtipo 6

Subtipo 7

Subtipo 8

Subtipo 9

ACC de cc sin
anomalias multiples

ACC de cc asociada a
anomalias en los
miembros (Sindrome
de Adams-Oliver)

ACC de cc asociada a nevo
epidérmico y sebaceo

ACC de regién lumbar,
abdomen, etc.
sobrepuesta a
malformaciones
embrionarias

ACC asociada a feto
papiraceo e infarto
placentario

ACC asociada a
epidermolisis ampollar
y con 2 variantes:

a) Focal sin anomalias
congénitas multiples y
b) Diseminada con
anomalias congénitas

ACC localizada en
extremidades y sin
ampollas

ACC causada por
teratégenos especificos
en miembros inferiores

ACC asociada con
sindromes
malformativos

AD o esporadica

AD

Esporadica

Depende de la
condicién subyacente

Esporadica

a) Puede ser AD 0 AR de
acuerdo al tipo de EA
b) AR

AD o AR

No hereditaria

Varia de acuerdo con
el sindrome

Tabla II: Clasificacién de la aplasia cutdnea congénita (tomada de

Frieden?®)

Esta clasificacion ha sido modificada por diagndstico
molecular y genético°-* De esta modificacion solo expo-
nemos a continuacion lo que corresponde al grupo 1 que
atafle a nuestros casos. En esta clasificacion modificada
se demuestra que aun en la forma no sindrémica se ha
encontrado que puede estar asociada a defectos gené-
ticos (gen BMS1). (Tabla III)
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I: ACC (no sindrémica) de cabeza: Piel cabelluda
IA:Piel cabelluda generalmente el
Membranosa o bulosa vértex
Hipertréfica
Atréfica
IB. Cara Area temporal y

de la mejilla

AD (BMS1) o
esporadica

Labio leporino, paladar hendido, fistula
traqueoesofagica, duplicidad uterina y de cérvix,
ductus arterioso, onfalocele, rifién poliquistico,
retraso mental, cutis marmorata congénito
mamas supernumerarias, collarete de pelo.

E.Uraga et. al.

Tabla I11. Clasificacién de Frieden modificada™-

El cuadro se presenta al nacimiento y sus caracteristicas
pueden ser muy variadas dependiendo del momento de
aparicion, tejido involucrado y grado de curacién en el
utero! Ya indicamos que la forma clinica mas frecuente es
el subtipo 1 de la clasificacion de Frieden y siendo nuestros
tres casos correspondientes a este subtipo nos vamos a re-

ferir especificamente al mismo.

El subtipo 1 se manifiesta generalmente como un pequefio
defecto solitario, alopécico en el vértex del CC, cubierto con
tejido atréfico o por una escara, sin embargo, raramente se
pueden observar multiples lesiones pequefias y agrupadas.
Se calcula que en el 75% de los casos es una sola lesion,
20% dos lesiones y 8 % tres lesiones! Lo mas frecuente es
observar lesiones de pequefio tamafio con un diametro de 1
a 3 cm. La superficie se puede presentar con tejido de gra-
nulacion, erosionada, ulcerada, ampollar y después de la
curacion de las lesiones se observa con frecuencia una su-
perficie escleroatrdfica de aspecto cicatrizal, mientras que,
en otras ocasiones sobre todo en el tipo ampollar no mem-
branoso adopta una forma hipertréficaz pudiendo obser-
varse la persistencia de anejos en algunas areas lesionales.
La ubicacién preferencial en el vértex ha sido directamente
relacionada con las fuerzas de tension y estiramiento ejer-
cidas sobre la piel embrionaria y tejidos mesenquimales
subyacentes al mismo tiempo que se produce un creci-
miento rapido del cerebro durante el desarrollo temprano

lo que ocurre durante las semanas 10-15 de gestacion*

En cuanto a la forma de las lesiones, la misma es variada,
pudiendo adoptar ser ovaladas, redondeadas, circulares
con aspecto perforado, lineares, romboidales, triangulares
o con imagen estrellada; raramente la AAC se presenta

como una ampolla con contenido seroso y cubierta por

una membrana, que corresponde a la forma membranosa
de la ACC del CC! Cuando el defecto se presenta como una
cicatriz, representa el resultado de curacién intrauterina.
Lesiones irregulares con frecuencia se asocian con alte-
raciones del hueso, la dura y la vasculatura intracraneal y
corresponde a la forma no membranosa estrellada de ACC
del CC. La region parietal es la mds afectada cercana a la
zona del remolino. Las lesiones en el CC se pueden asociar
con complicaciones que incluyen, trombosis, convulsiones
o hemorragia?> En el subtipo 1 subgrupo B (cara), de la
clasificacion modificada de Frieden, se han reportado le-
siones ubicadas en la cara y algunas muy raras como la

localizacion en parpado descrita por Gao et. al¥”

Tres variantes son actualmente descritas en la ACC del
CC subtipo 1

1. ACC membranosa del CC

2. ACC membranosa del CC con el “signo del collarete de pelo”

3. ACC no membranosa o estrellada del CC

También conocida como ACC ampollar es la forma mas
frecuente de ACC de CC (60%) y si bien, hay reportes de
casos familiares lo frecuente son los casos esporadicos.
Se presenta al nacimiento por lo comiin con un aspecto
que semeja una ampolla o un quiste cubierto por piel fina
y brillante. Generalmente Unica, puede sin embargo ser
multiple> y a veces sigue un patrén lineal e incluso hay
reportes de ACC ampollar lineal siguiendo las lineas de
Blaschko?s Esterly, Drolet et al. piensan que esta forma
es una variante frustra del defecto del tubo neural antes
mencionado y este concepto se basa en los estudios his-
topatologicos que muestran una gran similitud con los

meningoceles y encefaloceles, siempre recordando que
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la piel y el sistema nervioso se derivan del ectodermo
y que la separacion del ectodermo neural del ectodermo
epitelial ocurren simultaneamente con el cierre del tubo
neural y por tanto esta asociacién cronoldgica puede ex-
plicar los defectos cutaneos que se observan a menudo

relacionados con defectos del tubo neural26-27

A diferencia de otras ACC del CC, la forma membranosa
puede tener un circulo periférico no normal de pelo grueso y
largo llamado “collarete de pelo” que fue descrito por primera
vez en 1989 por Comments et al, consiste en un anillo de
pelo oscuro, largo grueso y aspero rodeando una lesion
congénita nodular de aspecto quistico, ampollar o atréfica
localizada en CC**->® y que se piensa que es causado por
una migracion neural inadecuada que da como resultado la
creacion de un tejido neural aberrante. Este signo ha sido
etiquetado como marcador de disrafismo espinal que indi-

caria la presencia de raquisquisis oculta a distancia-2

Histolégicamente se observan:

Epidermis aplanada

IS

Desaparicion de los apéndices
Melanocitosis dérmica
Area dérmica sin fibras elasticas ni fibras de colageno

Hiperplasia de macréfagos en el area y

I - Ve

Presencia de numerosos foliculos pilosos hipertro-
ficos con orientacién horizontal que emergen del

borde de la lesion

En esta forma las lesiones son mas grandes, irregulares,
anguladas o de forma estrellada que al curar dejan una
lesion que semeja una cicatriz que se entremezcla con zonas
donde se conservan los apéndices cutaneos. Esta forma es
frecuentemente familiar con un patrén de herencia AD. No

es rara la asociacion con alteraciones dseas subyacentes.

Las alteraciones irregulares del CC en la ACC no mem-
branosa son clinicamente diferentes de la forma mem-
branosay es probable que tengan una patogenia diferente.
Baselga et al> sugieren que la superficie esclerdtica puede
ser el resultado final de una anormal curacién postnatal

mientras que lesiones grandes, profundas o cicatrices
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membranosas resultan de la curacién intrauterina. Otros
autores como Stephan et al? sugieren como causa directa
las fuerzas tensionales ejercidas sobre la piel embrionaria

como ya lo sefialaramos anteriormente.

1. Las investigaciones de laboratorio son normales y
no existen pruebas especificas para el problema
2. Dermatoscopia
3. Radiografias del CC pueden ser hechas en casos
especiales
4. Biopsia de piel comprobatoria (no siempre necesaria
excepto que se necesite informacién histolégica impor-
tante para el diagndstico diferencial con otros cuadros)
5. Ultrasonografia, MRI en caso de malformaciones o
complicaciones
6. Pruebas prenatales sugestivas de ACC
a. Niveles de a-fetoproteina en liquido amnidtico y
sangre materna
b. Prueba de la acetilcolinesterasa positiva en caso
de ultrasonografia normal
7. Investigar:
a. Historia de ingesta de drogas durante el embarazo
b. Estado endocrinoldgico de la paciente embarazada
c. Enfermedades asociadas
I. Asociada a enfermedades de los miembros
+  Reducciéon distal de los miembros
(sindrome de Adams-Oliver)
- Falanges distales ausentes hipoplasticas
+  Cutis marmorata telangiectasico congénito
+ Hemangiomas
+  Malformacion arteriovenosa craneal
+ Acrocordones
« Pezones supernumerarios
+ Pelo lanoso
II. Asociada a:
- Sindrome de nevo epidérmico y sebaceo
- Problemas neuroldgicos o oftalmicos
a. Convulsiones
b. Retardo mental
Opacidades corneales
d. Colobomas del parpado

8. Examen genético

-017
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Permite observar sutiles diferencias en las imagenes de
ultrasonido en la epidermis y dermis y descartar com-
promiso del hueso subyacente. El autor de uno de los
pocos articulos sobre el tema sugiere que la ecografia
puede mostrar areas anecoicas en la capa dérmica que
podrian correlacionarse directamente con los hallazgos
histopatolégicos, pudiendo convertirse en un signo ul-

trasonografico diagndstico de ACC3°

Relativamente pocos reportes han evaluado el uso de la
dermatoscopia en esta enfermedad. Este examen ha per-
mitido un diagndstico diferencial mas seguro con el nevo
sebaceo’ y este método estd ya incluido en el protocolo

diagndstico ante sospecha de ACC3

Diversos autores describen una disposicion radial de los
tallos del cabello, bulbos de pelo alargados con extremo
proximal pigmentado visibles a través de la epidermis
semitraslicida, presencia de vasos muy marcados co-
rrelacionados directamente con la atrofia cutdnea e
igualmente ausencia de aperturas foliculares en el

centro de la lesion33

Las dreas alopécicas congénitas pueden ser debidas a
varios procesos, especialmente ACC y nevo sebaceo. Poco
tiempo después del nacimiento el diagndstico diferencial
entre los dos procesos puede no ser facil cuando la evi-

dencia clinica no es especifica.

En el periodo neonatal, el diagndstico diferencial engloba
lesiones iatrogénicas causadas por la realizacién de am-
niocentesis o biopsia de piel fetal, aplicacion de elec-
trodos en CC del feto, uso de forceps o aspirador durante
el parto. Igualmente, se lo debe diferenciar de otras pa-
tologias como absceso congénito del CC, encefalocele,

meningocele y quiste dermoide congénito?

E.Uraga et. al.

En la etapa infantil que es cuando en muchos casos nos
consultan, el diagndstico diferencial debera ser realizado
con otras alopecias cicatrizales como la alopecia trian-
gular congénita, el ya citado nevo sebéceo y el nevus psi-
loliparus, siendo de anotar que la asociacion de estos dos
ultimos ha sido reportada en algunos trabajos34-3 El nevus
psiloliparus es un nevo mesodérmico que se observa unido
a lipomatosis encefalocraneocutdnea y que se define clini-
camente como una zona alopécica bien demarcada redon-
deada u oval, lisa, ubicada en la region parietal o frontopa-
rietal. La presentacion conjunta de estos dos tltimos nevos

ha sido denominada como didimosis aplasticopsilolipara3®

Si la dermatoscopia muestra glandulas sebaceas que se
manifiestan como puntos amarillos brillantes no aso-
ciados con los foliculos pilosos, el diagnéstico de nevo
sebaceo es facil. Sin embargo, el nevo sebaceo de acuerdo
con su estadio evolutivo puede presentar dermatoscopi-
camente diversos aspectos: glébulos amarillentos agre-
gados en racimos sobre un fondo amarillo, glébulos ma-
rrones, aspecto lobular amarillo-blanquecino, aspecto
papilar grisaceo amarillento, olor amarillo homogéneo,
vascularizacion linear irregular o arborescente’” Es por
ello importante conocer los diferentes patrones derma-

toscopicas reportados en el nevo sebaceo.

Si la dermatoscopia muestra una ausencia total de los
apéndices cutaneos sumado a una apariencia traslicida
epidérmica, el diagndstico dermatocdopico de ACC puede
ser hecho3%-%° En la tabla IV colocamos las caracteris-
ticas diferenciales dermatdscopicas mas salientes que

permiten diferenciarlos.

Margen de la placa alopécica
- Signo del collarete de pelo
- Pelos engrosados y pigmentados
visibles a través de la epidermis
traslicida
Centro de la placa alopécica
- Ausencia de aperturas foliculares
- Pérdida de los apéndices cutaneos
- Apariencia traslicida
- Red vascular visible que
corresponde a la atrofia cutanea

Puntos amarillos
no asociados con
foliculos pilosos

Tabla IV: Caracteristicas dermatoscdpicas del nevo sebdceo vs. ACC
del CC. Tomado de Damiano et al*
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Esta diferenciacion dermatoscdpica la exponemos en la
Fig 13 mediante las imagenes dermatoscdpicas de pa-

cientes nuestros con los dos cuadros.

De hecho en la Fig 12 que presento a continuacién ob-
servamos la diferencia entre la imagen dermatoscépica

de 4 pacientes con nevo sebaceo (4 fotos izquierda) y la

Articulo Original

dermatoscopia de uno de nuestros pacientes con ACC de
CC (foto de la derecha).

Las 4 fotos de la izquierda representan algunas de las
formas de presentaci6n del nevo sebaceo: en las dos fotos
superiores se observa la presencia de glébulos amari-

llentos agregados en racimos que es caracteristica im-

Figura 12 Imagen izquierda: dermatoscopia de 4 pacientes con nevo sebdceo de Jadassohn del CC. La imagen derecha corresponde a la derma-

toscopia de un paciente con ACC del CC.

Figura 13: A la izquierda vision esquemdtica del “signo del set de golf” y a la derecha dermatoscopia de uno de nuestros pacientes mostrando la
translucidez del CC que permite observar los bulbos (flechas negras) a través del mismo.
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portante de este nevo, en la foto inferior de la izquierda
se observa una apariencia papilar amarillo grisacea que
corresponde a una placa elevada verrucosa alopécica,
mientras que la foto inferior derecha corresponde a otro
paciente con el mismo diagndstico, pero con una apa-
riencia papilomatosa amarillenta que traduce estructura
igual a la anterior. En la foto de la derecha observamos
una total ausencia de aperturas foliculares, caracteristica
dermatoscopica de la ACC. Como vemos la dermatos-
copia permite realizar un diagndstico diferencial bastante

certero entre las dos patologias.

Micalli, Lacarruba y Verzi“ piensan que la orientacion
periférica de los foliculos rodeando la zona alopécica es
una clave diagnéstica de la ACC y la denominan como
“foliculos pilosos en estallido de estrella” e indican que
se puede observar una disposicion de los foliculos pilosos
con orientacion radial claramente visible desde el bulbo

hasta el ostio folicular bajo una epidermis adelgazada#

Grimalt y Cutrone denominan como el signo del “set del
club de golf” a la disposicion periférica de los cabellos
que adoptan la forma de los palos de golf colocados en
linea por debajo de una superficie traslicida que se ob-
serva en la forma membranosa o quistica y que es con-
secuencia de la reabsorcién de la ampolla# (Fig 13) Los
autores piensan que se debe diferenciar del signo en es-
tallido de estrella descrito por Verzi et al. en la forma

membranosa y que ya citamos anteriormente#

De igual forma B. Lozano* comunica la utilidad del
examen tricoscopico para descartar otras entidades como
herpes simple, epidermdlisis ampollosa o trauma ya que
la atrofia epidérmica es evidenciada por los bulbos que se
aprecian por la translucidez caracteristica de la misma y

que ella denomina como “signo de la translucidez”

Por lo comun innecesario, bien sea porque en la mayor
parte de los casos curan espontidneamente dejando una
cicatriz atréfica o mas raramente hipertroéfica. Cuando
el tratamiento en periodo neonatal es necesario, el

mismo debe ser conservador en base de medicacién
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topica para prevenir infecciones y proteccién focal ade-
cuada con apositos de hidrocoloides o de quitosano e
igualmente dispositivos creados para proteger la zona
de posibles traumas. Si las lesiones fuesen mas grandes
o profundas se necesitaria de procedimientos quirir-
gicos como injertos o colgajos+-47 con cierre definitivo,
uso de expansores tisulares, craneoplastia‘®-4% o de
nuevas terapias como ozonoterapia tépica que puede
estimular el potencial osteégenico del hueso que rodea
el defecto No debemos olvidar que la mortalidad es-
timada en pacientes con ACC de CC tipo 1y 2 con de-

fectos grandes puede alcanzar un 14%347

De acuerdo con lo que hemos revisado es importante que
los pacientes con ACC de CC sean cuidadosamente exami-
nados a fin de descartar malformaciones congénitas que
afecten primariamente tejidos y 6rganos derivados del
ectodermo, alteraciones que ahora sabemos se pueden

asociar con ACC de CC de tipo 1.

Debemos realizar la investigacion de otros casos fa-
miliares con patologia similar a fin de ubicar patrones

de herencia.

Siempre hemos considerado y generalmente asi sucede,
que la ACC del CC especialmente cuando es solitaria y de
tamarlo pequefio no tiene consecuencias y muchas veces
no la investigamos adecuadamente, esto debe cambiar
y tratar de cubrir protocolos basicos de investigacion,
manejo y seguimiento por las complicaciones y asocia-

ciones reportadas.

Creo que esta entidad debe ser conocida por todos
aquellos médicos que trabajan con recién nacidos, tanto
por eventuales malformaciones como por complica-
ciones que se pueden producir que no estan exentas de

desenlaces fatales.

Exdmenes diagnosticos como la dermatoscopia o la eco-
grafia son de gran ayuda tanto como diagnéstico de la
entidad, como para el diagndstico diferencial con otros

procesos o para evaluacion de posibles complicaciones.
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La biopsia queda generalmente reservada para procesos

que

dejen dudas diagnosticas, otros procedimientos de

imagenes mas precisos se los utiliza cuando se quieren

descartar o medir complicaciones mas profundas u otros

cuadros asociados.

Nuestros tres casos presentados no tuvieron complica-

ciones ni malformaciones asociadas y su evolucién con-

cuerda con la mayoria de casos reportados de presen-

tacion aislada en cuero cabelludo.
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Aplasia cutis congenita is a heterogeneous group of disorders in which larger

or smaller areas have skin absence at birth. This process can be observed in

isolation, or may be associated with other abnormalities.

We report three cases of uniquely located congenital skin aplasia on the scalp

served at our center over the years; two cases with multiple injuries and

another patient with a unique injury associated with the “hair collar sign” Its

clinical, dermatoscopic, ultrasound and histopathological characteristics are

analyzed according to each case.

Aplasia Cutis Congenita (ACC), present at birth, is a
relatively rare and heterogeneous group of congenital
disorders characterized by generalized or localized ab-
sence of skin, and subcutaneous tissue, as well as bone
in some other cases. Although this condition may ma-
nifest itself in any part of the body, the most frequent
location is the scalp. Generally, it is identified as an iso-
lated disorder. However, it may be associated with other
genetic syndromes or congenital anomalies; such as
dystrophic epidermolysis and newborn epidermolysis
bullosa (more specific and frequent). In general, the
condition is commonly related to all clinical forms of
inherited epidermolysis bullosa>-* Oddly enough, these
scalp birth injuries have caused parents to sue surgeons

in the grounds of medical malpractice’

Three cases observed at our center are reported: one cu-
rrent case and two from our pre-dermoscopic archives.
Clinical, ultrasound, dermoscopic and histopathologic

manifestations were reviewed according to each case.
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This case presents a 5-year-old male patient who
attended a medical appointment with his mother in
2010. The examination reveals no relevant personal or
family medical history. He presents with a lesion in
the occipital region of the scalp, whose size has re-
portedly increased. However, this is mostly related to
the patient’s physical development than to the actual
lesional size (Fig. 1). The patient does not manifest any

subjective symptoms.

Examination of the affected area shows triangular
lesion located at the occipital region with one clearer
margin and a somewhat pigmented central area of
atrophic and scarred aspect. It constitutes an alopecic
lesion with little remaining hair formed by two alopecic
lesions separated by a narrow space. One lesion, which
lies superiorly, is bigger and the second one, placed in-

feriorly, is smaller. (Fig 2)
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Figure 1: Alopecic lesion located at the occipital region of the scalp. Figure 4: Absence of skin annexes. Thinning of the epidermis.

Dermoscopic examination shows total absence of folli-
cular openings, white areas which alternate with pig-
mented spaces, as well as punctiform and linear dilated
blood vessels shown through the epidermis. (Fig 3)

Histopathological examination reveals moderate epi-
dermal thinning and absence of skin annexes, with the
exception of rare hairy formations in the upper dermis

(fig 4). Absence of significant inflammatory elements.

The case of a 7-year-old male patient with no re-

levant personal or family medical history is presented.

The patient presents with a three-month clinical
Figure 2: Close-up of previous image. Two atrophic and scarred

) o picture constituting of multiple inflamed nodules in
alopecic areas divided by a narrow area.

the scalp’s occipital region. Physical examination also
manifests two alopecic lesions on the head, which are
reportedly present since birth. Regarding the nodules,
pertinent examination confirmed alopecic and aseptic

nodules of the scalp as the final diagnosis.

Congenital alterations were examined; those which
manifest as two rounded lesions separated by a thin
bridge with little hair which, similar to the previous
case, presents two areas; the first one is clearer and pe-

ripheral, and the second one is central and somewhat

pigmented. Skin presents with atrophic appearance

and absence of hair persistence in the affected area.

Figure 3: Lesional trichoscopy manifesting marked linear and
punctiform vascular dilation and absence of follicular openings. (Fig. 5 and 6)
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Figure 5: Two alopecic and rounded areas separated by an incom-
plete hairy bridge.

Figure 6: A close-up exhibits atrophic appearance of the skin with
total absence of hair and follicular openings. A discrete erythema
on the central area is observed.

A close-up of image no. 6 shows a central area ex-
hibiting a discrete pigmented pattern and an erythe-
matous area, visible due to a translucent epidermis

which exposes the skin vascular weave.

Images 7a and 7b expose two views of the child’s head Figura 7a (superior): Circulo blanco que encierra las placas de
ACC y circulo rojo que rodea la zona de los nédulos alopécicos y

asépticos del CCy Figura 7b (inferior): que muestra los nédulos
ACC; on the back, the lesions diagnosed as alopecic mdltiples con mayor claridad.

and lesions; at the top, alopecic plaques representing

and aseptic nodules of the scalp.
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A Doppler color ultrasound of the occipital region was
performed with an 18 MHz high-resolution ultrasound
equipment. Longitudinal view from the ultrasound re-
veals a dermal anechoic area of decreased thickness
and increased echogenicity, suggesting dermal defect.
Thickness of dermal planes and subcutaneous adjacent
areas is conserved. Doppler color imaging does not
detect inner or peripheral vascularization. No defects

involving the bone margin are observed. (Fig 8)

Figure 9: Occipital alopecic lesion with “hair collar sign.”

Region Occipital

Figure 8: Ultrasound of the affected area reveals the aforemen-
tioned alterations.

A 2-month-old patient from our archives presents
with scarred, irregular, erythematous, atrophic alo-
pecic plaque present since birth. The lesion’s peri-
pheral area has a long hair collar that originates ra-
dially from the lesional margin into the outer area.
No personal, family medical history, or any subjective

symptoms were attributed. (Fig 9)

Membranous ACC of the scalp with “hair collar sign”
was confirmed as the clinical diagnosis, whose clo-
se-up is featured in Fig 10. Consequently, a biopsy
was performed. This revealed the presence of marked
epidermal atrophy, dermal scarring fibrosis and mo-
derate focal lymphocytic infiltration. No annexes were

observed. (Fig 11)

Figure 10: Outer red margin enclosing the “hair collar sign” The
ACC does not constitute a new clinical picture. It was inner red margin demarcates the alopecic area and the white arrow
highlights a few remaining hairs.

first described by Cordon in 1767 while treating a patient
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Figure 11: Microphotography exposes marked epidermal atrophy,
absence of annexes and dermal scarring fibrosis with low focal
lymphocytic infiltration.

presenting with ACC lesions on the lower limbs, and by
Campbell in 1826, who recounted a patient manifesting

the first ACC case involving the scalp®

It is a rare disorder, whose incidence rate is reported to
be 1 to 3 in every 10000 births. However, it is likely that
both moderate and isolated lesions are not described.
In addition, solitary lesions in the context of polymal-
formative syndromes may not always be reported? As
a result, the incidence rate may not be exact. There is
slight female predominance, with 85% of cases ma-
nifesting on the scalp. Most cases are sporadic. None-
theless, family cases have been described® The modes
of transmission are autosomal dominant (AD) with re-

duced penetrance or autosomal recessive (AR)!

Etiology is not conclusive. Nevertheless, both genetic
and environmental causes are discussed. Moreover, se-
veral theories have been suggested: incomplete closure
of the neural tube, intrauterine trauma, uteroplacental
vascular insufficiency, amniotic membrane adhesions
(the amniogenic theory sustains that the amniotic
membrane adheres to the fetal skin, leading to cuta-
neous tearing and denudation),’ viral intrauterine infec-
tions with herpes simplex and varicella, toxoplasmosis,

rubella, cytomegalovirus, TORCH syndrome infections

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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(occurring during pregnancy) associated to ACC,° AIDS"

and even syphilis (previously cited as a cause).

Several drugs taken during pregnancy, such as valproic
acid, antithyroid medicine (methimazole);> benzodiaze-
pines}? or cocaine consumption, among others, are con-
sidered as causal agents. In 2013, Marneros published a
study in which he identified a well-known single gene
associated to non-syndromic ACC (BMS1) in a family with
a 5-generation-pedigree and AD inheritance of complete
penetrance, a mutation causing a defect in the prolife-
ration of tissues during cell development-% ACC has also
been advocated as a residue of an in utero involuting he-
mangioma. A case of two ACC lesions of the scalp was
reported on a patient suffering from intracranial malfor-

mation (encephalotrigeminal angiomatosis)

Many classification systems have been suggested.
However, only two have been properly accepted. The first
classification system, suggested by Sybert VP, was fea-
tured in a 1985 article published by Pediatric Dermatol:¢
The following year, Frieden IJ presented a second classi-
fication system. Both systems are based on lesional loca-
lization (scalp lesions are separated from abdominal wall
abnormalities), number of lesions, shape, inheritance and

the presence or absence of other associated anomalies!¢-7

Sybert classification divides lesions into 4 groups and 3

subgroups (Table I):

Groupl  ACC limited to the scalp.
Group II  ACC on the body and the scalp.
Subgroup 2 A ACC involving the
body and limb
defects.

Group III  ACC on the body and the scalp.

Group IV ACC associated to epidermolysis
bullosa.
Subgroup IV A Bart syndrome

Table I: Aplasia Cutis Congenita classification (from Sybert®)
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Nonetheless, the most accepted classification is the one
proposed by Frieden in 1986. Such system was featured
in an article published by the Journal of the American

Academy of Dermatology after a 120-publication review,

which divided the disease into 9 subtypes:® (Table II)

Subtype1  ACC of the scalp without AD or sporadic.
multiple anomalies.

Subtype 2 ACC of the scalp associated ~ AD
to limb anomalies
(Adams-Oliver Syndrome).

Subtype 3 ACC of the scalp associated ~ Sporadic.
to epidermal and sebaceous
nevus.

Subtype 4  ACC (abdomen, lumbar Subject to
region, etc.) overlapping subjacent
embryonic malformations.  conditions.

Subtype 5  ACC associated to fetus Sporadic.
papyraceus and placental
infarction.

Subtype 6  ACC associated to a) AD or AR
epidermolysis bullosa and according to the
with 2 variants: type of EA.

a) Focal without multiple b) AR
congenital anomalies and

b) Disseminated with

congenital anomalies.

Subtype 7 ACC without blistering, AD or AR
located on the limbs.

Subtype 8  ACC caused by specific Non-hereditary
teratogens with involvement
of the lower limbs.

Subtype 9 ACC associated to It varies according

malformative syndromes.

to the syndrome.

Table II: Aplasia Cutis Congenita classification (from Frieden'8)

E.Uraga et. al.

This classification has been modified to molecular and
genetic diagnosisi-* The following list from this mod-
ified classification corresponds to the 1st group con-
cerning our cases. This modified classification shows
the non-syndromic mode to be associated to genetic
defects (gene BMS1). (Table III)

This case, present since birth, manifests varied features
which are subject to the time of occurrence, tissue in-
volvement and grade of uterine healing® As previously
cited, the most common clinical manifestation is Frie-
den’s subtype 1. Moreover, given that our three cases
identify with the aforementioned subtype, a specific ref-

erence is indicated as follows:

Primarily, subtype 1 manifests as a small alopecic sol-
itary defect located on the vertex of the scalp, covered
by atrophic tissue or crust. However, small and clus-
tered multiple lesions are rarely described. 75% of cases
represent a single lesion, 20% equals two lesions and
8% corresponds to three° Small lesions measuring 1 to
3 cm in diameter are commonly reported. The surface
may present with granulation tissue, as well as erosions,
ulcers and blisters. Subsequent to the lesional healing
process, scarred scleroatrophic surface is frequently
observed. At the same time, non-membranous ACC
bullosa may expose a hypertrophic surface>® with per-
sistent annexes in some lesional areas. Most common
location corresponds to the vertex, which is primarily
related to tensile forces and elongation exerted on the
embryonic skin, along with subjacent mesenchymal
tissues and rapid brain growth throughout early devel-

opment occurring at weeks 10 to 15 of gestation

I: ACC (non-syndromic) of the head: Scalp, generally

IA: Scalp on the vertex.
- Membranous or bullosa.
- Hypertrophic.
A- trophic.

IB. Face Temporal area

and of the cheek.

Cleft lip, cleft palate, tracheoesophageal fistula,
uterine and cervical duplicity, ductus arteriosus,
omphalocele, polycystic kidney, mental
retardation, congenital cutis marmorata
supernumerary breasts, hair collar.

Table I1I: Modified Frieden classification'o™

AD (BMS1) or
sporadic.
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Concerning the lesional shape, it is varied: oval, round,
circular with perforating, linear, rhomboid, triangular or
stellate aspect! ACC is rarely presented as a blister with
serous content covered by a membrane, that which corre-
sponds to membranous ACC of the scalp! When the defect
manifests as a scar, it results from intrauterine healing.
Irregular lesions are frequently associated with bone,
dural, intracranial vascular alterations and they corre-
spond to non-membranous stellate ACC of the scalp. The
parietal region, which is closest to the cowlick section, is
the most affected area. Lesions of the scalp may be asso-
ciated with complications, including thrombosis, seizures
or hemorrhages? Subtype 1, subgroup B (face) of Frie-
den’s modified classification presents lesions at the face
and some rare lesional locations, such as the eyelid, de-

scribed by Gao et al”

Three variants of ACC of the scalp (subtype 1) are cu-
rrently described.

1. Membranous ACC of the scalp.

2. Membranous ACC of the scalp with “hair collar sign.”

3. Non-membranous or stellate ACC of the scalp.

Equally known as ACC bullosa, it is the most frequent
form of ACC of the scalp (60%). In addition, although
there are family case reports, the sporadic form is the
most common manifestation. Commonly, it is present
at birth and exposes a cyst or blister-like aspect covered
by fine and shiny skin. Frequently presented as single, it
may also manifest as multiple following a linear pattern
at times! There are case reports of linear ACC bullosa
adopting Blaschko’s lines? Esterly, Drolet et al. affirm
this form is a variant of the aforementioned neural tube
defect, concept based on histopathological studies which
show great similarity with meningocele and enceph-
alocele. The skin and nervous system derive from the
ectoderm. Moreover, separation between the neuroec-
toderm and epithelial ectoderm is given in the course of
the neural tube closure. Consequently, this chronological
association may justify why skin disorders are commonly

related to neural tube defects2¢-27
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In contrast to other forms of ACC of the scalp, mem-
branous ACC may present with an unusual peripheral
ring of long, coarse hair, known as “hair collar.” It was
first described in 1989 by Comments et al, and it con-
sists of a ring of dark, uneven, long and coarse hair sur-
rounding a nodular congenital lesion of cystic, blister-like
or atrophic aspect located on the scalp26-28 It is believed
such lesion is caused by faulty neuronal migration re-
sulting in the creation of aberrant neural tissue. This sign
has been recognized as a marker for spinal dysraphism

indicating the presence of distant occult rachischisis29->

Histology reveals:

a. Flat epidermis.

b. Missing appendages.

c. Dermal melanocytosis.

d. Dermal area without collagen and elastic fibers.

e. Macrophage hyperplasia and

f.  Presence of numerous horizontally oriented, hyper-

trophic hair follicles, emerging from the margin of

the lesion.

This form exposes big, irregular, angled or stellate lesions,
which leave a scar-like mark as they heal that merges into
areas with conserved skin appendages. This manifestation
usually follows an AD inheritance pattern. An association

with subjacent bone alterations is not rare.

Irregular alterations of non-membranous ACC of the scalp
are clinically different from membranous ACC. Accordingly,
they may have different pathogenesis. Baselga et al* su-
ggest the sclerotic surface may result from abnormal post-
natal healing, whilst large, deep or membranous scars are
the product of intrauterine healing. Other authors, being
Stephan et al?, propose as primary cause the aforeknown

tensile forces exerted on the embryonic skin.

1. Lab testing is normal. There are no specific tests for
the condition.

2.  Dermoscopy.
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3.  Scalp x-rays are performed in special cases.

4.  Skin biopsy (non-essential, unless important histo-
logical information is required for differential diag-
nosis with other clinical pictures).

5. Ultrasound, MRI in case of malformations or com-
plications.

6. Prenatal tests, suggestive of ACC.

a. alpha-fetoprotein levels in the amniotic fluid
and maternal blood.

b. If the ultrasonography is normal, testing for
positive acetylcholinesterase is required

7. Research:

a. Medication record during pregnancy
b. Endocrinological state of pregnant patient
c. Associated diseases
L. Associated to limb diseases
Distal limb reduction (Adams-Oliver
syndrome)
Hypoplasia or absence of distal phalanges
Congenital telangiectatic cutis marmorata
Hemangiomas
Cerebral arteriovenous malformation
Acrochordons
Supernumerary nipples
Woolly hair
II. Associated to:
Epidermal and sebaceous nevus syndrome
Ophthalmic or neurologic disorders
a. Seizures
b. Mental retardation
c. Corneal opacities
d. Eyelid colobomas

8. Genetic testing

Ultrasound imaging of the epidermis and dermis
reveals subtle differences and rules out subjacent
bone involvement. The author of one of the few ar-
ticles written on the subject suggests that the ultra-
sound may show anechoic areas in the dermal layer
which could correlate directly with histopathological
findings and represent an ultrasonographic sign indi-

cating ACC diagnosis.®

E.Uraga et. al.

Regarding dermoscopy, few reports have evaluated its
use in ACC. Dermoscopy has allowed for a more reliable
differential diagnosis between ACC and nevus seba-
ceous3' Moreover, this method has already been included
in ACC’s diagnostic protocol3 Several authors describe
radially disposed hair shafts, as well as elongated hair
follicles with pigmented proximal ends shown through
a translucent epidermis, the presence of severely marked
vessels directly correlated with skin atrophy and the ab-

sence of follicular openings at the center of the lesion

Congenital alopecic areas derive from many processes,
especially ACC and nevus sebaceous. Shortly after birth,
differential diagnosis between the two processes may

not be as easy due to unspecified clinical evidence.

During the neonatal period, differential diagnosis en-
compasses iatrogenic wounds caused by the procedure
of amniocentesis or fetal skin biopsy, along with fetal
scalp electrode application and the use of forceps or
vacuum during delivery. Correspondingly, ACC must
be differentiated from other pathologies, such as con-
genital abscess of the scalp, encephalocele, menin-

gocele and congenital dermoid cyst?

During childhood, stage that is common to many pa-
tients, differential diagnosis with other variants of
scarring alopecia must be made. For example, con-
genital triangular alopecia, the above-named nevus
sebaceous and nevus psiloliparus. It should be noted
that the association with these last two conditions has
been reported in several studies34-3> Nevus psiloliparus
is a mesodermal nevus, considered as a hallmark of
encephalocraniocutaneous lipomatosis and defined
clinically as a smooth, well-demarcated round or oval
alopecic area located at the parietal or frontoparietal
region. The association of ACC and nevus psiloliparus

is known as didymosis aplasticopsilolipara3¢
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If dermoscopy exposes sebaceous glands manifested as
shiny yellow dots, non-associated with hair follicles, di-
agnosis of nevus sebaceous is simple. However, nevus se-
baceous’ evolutionary stages may present diverse dermo-
scopic patterns: aggregated, clustered yellowish globules
over a yellow background, brown globules, whitish-yellow
lobular aspect, yellowish-gray papillary appearance, ho-
mogeneous yellow color, irregular or arborizing linear
vascularization3’ Consequently, it is essential to recognize

nevus sebaceous’ different dermoscopic patterns.

If dermoscopy shows total absence of skin appendages
and an epidermal translucent appearance, dermoscopic
diagnosis of ACC can be confirmed33-4° Table IV exhibits
the most relevant dermoscopic differential features,
which allow for differentiation between nevus sebaceous
and ACC of the scalp.

This dermoscopic differentiation is exposed in Fig.
13 through dermoscopic images of patients with both

conditions.

Original Article

NEVO SEBACED ACC DEL CC

Puntos amarillos
no asociados con
foliculos pilosos

Margen de la placa alopécica
- Signo del collarete de pelo
- Pelos engrosados y pigmentados
visibles a través de la epidermis
traslicida
Centro de la placa alopécica
- Ausencia de aperturas foliculares
- Pérdida de los apéndices cutaneos
- Apariencia trasltcida
- Red vascular visible que
corresponde a la atrofia cutdnea

Table IV: Dermoscopic features of nevus sebaceous vs. ACC of the
scalp. Extracted from Damiano et al

In fact, Fig. 12 shows the difference between the dermo-
scopic image of 4 patients with nevus sebaceous (4 pic-
tures at the left) and the dermoscopy of one of our patients

presenting with ACC of the scalp (picture at the right).

The four images at the left represent some of the pre-

sentation forms of nevus sebaceous: the two images at

Figura 12 Imagen izquierda: dermatoscopia de 4 pacientes con nevo sebdceo de Jadassohn del CC. La imagen derecha corresponde a la derma-
toscopia de un paciente con ACC del CC.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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Figura 13: A la izquierda vision esquemdtica del “signo del set de golf” y a la derecha dermatoscopia de uno de nuestros pacientes mostrando la
translucidez del CC que permite observar los bulbos (flechas negras) a través del mismo.

the top reveal the presence of clustered, aggregated yel-
lowish globules which constitute an essential feature of
nevus sebaceous; the bottom image at the left exposes
a grayish-yellow papillary appearance corresponding to
a verrucous alopecic elevated plaque; the bottom image
at the right matches a patient with the same diagnosis
manifesting a yellowish papillomatous appearance and a
similar structure as the previous one. The image at the
right shows total absence of follicular openings, a dermo-
scopic feature of ACC. Dermoscopy allows for a fairly ac-

curate differential diagnosis between the two pathologies.

Micalli, Lacarruba y Verzi# conclude that the follicle pe-
ripheral orientation surrounding the alopecic area rep-
resents a diagnostic key of ACC. Such feature is recog-
nized as “starbust hair follicles” and indicates radially
oriented hair follicles shown through a thinned epi-

dermis from the hair bulb to the follicular ostium4:

According to Grimalt and Cutrone, the “golf club set”
sign consists of peripherally disposed hairs adopting the
shape of golf clubs positioned in line under a translucent
surface observed within the membranous or cystic form
as a consequence of the blister’s reabsorption#* (Fig.13).
Authors suggest this must be differentiated from the
aforementioned starbust sign of the membranous form
of ACC described by Verzi et al#

Equally, B. Lozano# informs that trichoscopic ex-
amination effectively rules out other entities, such as

herpes simplex, epidermolysis bullosa or other trauma,
because epidermal atrophy is evidenced by the hair
bulbs, appreciated through its distinctive translucency.
Such feature is known as the “translucency sign.”

TREATMENT

Ordinarily, treatment is unnecessary, given that most
cases resolve spontaneously leaving atrophic or hy-
pertrophic (with minor occurrence) scarring. When
treatment during the neonatal period is required, a con-
servative approach must be acknowledged through the
application of topical medication to prevent infections,
along with appropriate focal protection with hydrocolloid
or chitosan bandages and other devices to protect poten-
tially wounded areas. Surgical procedures are required for
bigger or more profound lesions. For example, skin grafts
or flaps#-47 for definitive closure, tissue expanders, cra-
nioplasty,**-4° or new therapies, such as topical ozone
therapy to enhance the osteogenic potential of the bone
surrounding the defect!® Furthermore, the estimated
mortality rate in patients with ACC of the scalp types 1
and 2 manifesting large defects is 14%%#

CONCLUSION

In accordance with what has been reviewed, it is essential
that patients suffering from ACC of the scalp are properly
examined to rule out congenital malformations affecting
tissues and organs derived from the ectoderm, alter-
ations which may be associated with scalp ACC type 1.
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Family case research involving similar pathologies must

be made in order to determine inheritance patterns.

Traditionally, ACC of the scalp, when it consists of a
solitary and small lesion, does not entail any conse-
quences. Therefore, adequate research is not usually
conducted. As a consequence, changes must be made to
ensure the compliance of basic research, management
and follow-up protocols of the reported complications

and associations.

This entity must be recognized by all physicians who
work with newborns, as eventual malformations and
complications may manifest and result in fatal outcomes.
Diagnostic tests, such as dermoscopy and ultrasounds,
are excellent tools for the diagnosis of such entity, as well
as the differential diagnosis with other processes and the

evaluation of potential complications.

Biopsies are generally reserved for processes involving
diagnostic doubts; precise imaging procedures are em-
ployed to rule out or measure serious complications or

associated clinical pictures.

Our three clinical case presentations did not include any
complications or associated malformations. Moreover,

their evolution matches most isolated scalp case reports.
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INTRODUCCION

RESUMEN

La enfermedad de Darier (ED) es una genodermatosis autosémica dominante
con manifestaciones cutdneas caracteristicas que varian desde papulas querat6-

sicas en la parte superior del tronco hasta eritroniquia longitudinal.

Cutis Verticis Gyrata también conocida como paquidermia verticis gyrata, es un
trastorno cutaneo benigno raro que se caracteriza por pliegues contorneados,
hipertrofia e hiperlaxitud de la piel generando surcos profundos del cuero cabe-

lludo que imitan a las circunvoluciones cerebrales.

Se describe el caso de un paciente masculino de 34 afios de edad sin antece-
dentes patoldgicos de importancia ni alteraciones neuropsiquiatricas que acude
al centro de la piel por presentar desde la infancia papulas queratdsicas en térax
anterior, posterior, cuello y regiones intertriginosas, a partir de la pubertad pre-
senta un crecimiento de pliegues longitudinales en cabeza que se extienden en
sentido anteroposterior abarcando aproximadamente el 80% de su superficie,
sin alteraciones acompafiantes en piel cabelluda dicha presentacién podria ser

una asociacion o una coincidencia sumamente rara.

Se realiz6 biopsia cutanea para estudio histoldgico cuyo reporte indicé hallazgos
compatibles con enfermedad de Darier, en piel cabelluda no existen alteraciones

histopatologicas.

La relevancia del presente caso clinico radica en la asociacion de patologias

poco frecuentes.

Cutis Verticis Gyrata es una condicién poco comun be-
nigna de etiologia desconocida caracterizada por la
presencia de crestas y surcos profundos que imitan los
surcos cerebrales en cuero cabelludo, estos pliegues
pueden generar maceracion y sobreinfeccién cutdnea. Se
la clasifica en primaria y secundaria segun las caracte-

risticas de su presentacion!

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 2 | N°3 2020

La enfermedad de Darier también conocida como dis-
queratosis folicular es una genodermatosis rara carac-
terizada por la presencia de papulas y placas hiperque-
ratdsicas que afectan las areas seborreicas, presenta
expresividad variable por lo que su clinica puede ser dis-

creta y llevar a errores diagndsticos?
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Presentamos el caso de un paciente masculino de 34 afios de
edad sin antecedentes patoldgicos de importancia ni altera-
ciones neuropsiquiatricas que acude al centro de la piel por pre-
sentar desde la infancia papulas queratdsicas en térax anterior,
posterior, cuello y regiones intertriginosas, (Figura 1) a partir de
la pubertad presenta un crecimiento de pliegues longitudinales
(anterior a posterior) en piel cabelluda que afecta aproximada-
mente el 80% de su superficie (Figura 2) sin alteraciones acom-

pafiantes, pero que generan disconfort social.

Se realiza biopsia cutanea de lesiones de tdrax anterior cuyo
estudio histopatolégico reporta disqueratosis acantolitica
focal con la presencia de queratinocitos acantoliticos redondos
grandes de ubicacién predominate en estrato espinoso y gra-
nuloso, ademas de la presencia de células alargadas acantoli-
ticas en el estrato corneo, y hendiduras suprabasales (Figura 3),
ademas se realiza biopsia de piel cabelluda en la que no existen

alteraciones histopatolégicas.

Por las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas se establecio
el diagnéstico de Enfermedad de Darier con coexistencia de
Cutis Verticis Gyrata, la patologia disqueratésica se encontraba
bien controlada por lo que se implementan medidas de cuidado
general uso de syndets y emolientes, al informar del caracter
benigno de la patologia en piel cabelluda el paciente decide no

adoptar ninguna medida terapéutica.

DISCUSION

La enfermedad de Darier también conocida como disqueratosis
folicular fue descrita en 1889 por el dermatdlogo francés Jean

Darier del Hospital Saint-Louis de Paris y James C. White!3

Esta patologia afecta a ambos sexos por igual y se establece en la

primera a segunda década de la vida#

Es una genodermatosis con herencia autosémica dominante cuya
causa deriva de la pérdida de adhesion celular de los queratino-
citos por ruptura del complejo desmosémico debido a mutacion
del gen ATP2A2, en el cromosoma 12923-12q24, encargado de
codificar una bomba de CA2+ ATPasa del Reticulo endopldsmico
(SERCA2) cuya funcion es transportar Ca2+ del citosol a su luz,

su alteraciéon conduce a la deficiencia de Ca2+ en la membrana

K. Ojedaet. al.

N,

Figura 1. Pdpulas hiperqueratésicas en térax anterior.

—

Figura 2. Pliegues longitudinales (antero posteriores)
en piel cabelluda.

Figura 3. Disqueratosis acantolitica focal con la pre-
sencia de queratinocitos acantoliticos redondos de
ubicacién predominate en estrato espinoso.
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celular desmosomica generando alteraciéon de la ad-

hesién celular e induccién a la apoptosis325

Esta patologia se caracteriza clinicamente por la pre-
sencia de multiples papulas hiperqueratdsicas, muchas
veces costrosas de color marrén o rojo pardo que
muestran una distribucién de preferencia en areas se-
borreicas como cabeza, cara, sienes, cuello y tronco,
ademas de las manifestaciones clasicas las lesiones en
rostro de larga data sin tratamiento pueden desarrollar
engrosamiento de la piel con multiples papulas y placas

hiperqueratésicas confluyentes 346

En la piel cabelluda se observan costras gruesas que si-
mulan seborrea. En el dorso de las manos y los pies se
observan discretas papulas clinicamente indistinguibles
de la acroqueratosis verruciforme de Hopf. Los cambios
ungueales incluyen bandas longitudinales rojas o blancas
de grosor variable, con terminacion patognomonica de
muesca en “v” o “y” en el borde libre, asi como onico-

rrexis e hiperqueratosis subungueal dolorosa*

Las lesiones son a menudo asociadas a picazén y mal
olor, en particular aquellas que se desarrollan en sitios
de friccion, ademas la maceracion y la infeccion secun-

daria pueden generar mal olor fuerte

Existen variantes clinicas topograficas: la forma gene-
ralizada con las caracteristicas clasicas y la forma loca-
lizada o segmentaria, que aparece de manera tardia en
10% de la poblacion, lo que constituye un fenémeno de

mosaicismo genético*

Ademas de las variantes topogréficas, existen variantes
morfoldgicas atipicas que constituyen en orden de fre-
cuencia, las siguientes: papulo-costrosa diseminada,

pustulo-ampollar, hipertréfica, acral y hemorragica

Las manifestaciones histopatoldgicas caracteristicas
de la ED son la presencia de disqueratosis (queratini-
zacion precoz) con presencia de células disqueratésicas
(cuerpos redondos y granos) en el estrato de Malpighi
superior y capa cornea, clivaje suprabasal, pérdida de la

adhesion epidérmica (acantdlisis), proyeccion irregular
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de las papilas dérmicas hacia arriba dentro de las la-

gunas del clivaje (vellosidades) e hiperqueratosis?

Dentro de los diagndsticos diferenciales que nos plan-
teamos tenemos a la dermatitis seborréica, acantosis
nigricans y acroqueratosis verruciforme de Hopf pato-
logias que fueron descartadas por los hallazgos clinicos

e histopatolégicos 58

El tratamiento de esta patologia debe ser integral in-
cluyendo cuidados generales de la piel asi como manejo
tépico o sistémico, sin embargo la patologia tiende a
persistir toda la vida con periodos de remision parcial.
Las exacerbaciones son frecuentes por calor, sudor, hu-
medad e infecciones bacterianas. Los retinoides orales
(acitretina, isotretinoina y alitretinoina) son la base del
tratamiento ya que disminuyen la hiperqueratosis, sin

embargo sus efectos secundarios limitan su uso.?

En nuestro paciente la disqueratosis se encontraba
controlada por lo que se implement6 el uso de syndets
y emolientes para el control 6ptimo de su patologia
ademas de medidas generales de cuidado para evitar las

exacerbaciones de la misma.

El cutis verticis gyrata también conocida como paqui-
dermia verticis gyrata fue descrita por primera vez en
1843 por Robert como un trastorno cutaneo benigno
caracterizado por la formacion de surcos y pliegues en
piel cabelluda, como resultado de esto con el tiempo el
cuero cabelludo toma una apariencia similar a las cir-
cunvoluciones cerebrales. Se reporta una prevalencia
de uno en cien mil en hombres y de 0.026 en cien mil

mujeres, relacion 5:1101

Fue clasificada en 1953 por Polan y Butterworth ba-
sados en la evaluacion de la enfermedad en primaria
(esencial o no esencial) y secundaria. La forma no
esencial primaria a menudo se asocia con anormali-
dades (neurolégicas y oftalmoldgicas), al igual que la
forma secundaria, mientras que la forma esencial pri-
maria ocurre sin comorbilidades asociadas. Su etio-
logia es desconocida y es cinco veces mas frecuente

en hombres o2
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Clinicamente suele aparecer en la pubertad y se ma-
nifiesta por la presencia de 2 a 30 pliegues, de 0.5-2
cm de ancho con profundidad aproximada de 1 cm, que
suelen encontrarse tipicamente en la regién occipital
y a nivel del vertex, pero puede existir dafio en toda la

piel cabelluda:»

En la presentacion primaria de cutis verticis gyrata los
pliegues tienden a ser simétricos con sentido antero-
posterior, mientras que los de la secundaria suelen ser

asimétricos con disposicion variable®

En la histopatologia, la forma primaria presenta ha-
llazgos de piel normal o engrosamiento dérmico con
hipertrofia de anexos. En las variantes secundarias los

hallazgos estan relacionados con el proceso de base!

En el presente caso el paciente no presentd trastornos
osteoarticulares, trastornos hormonales ni psiquid-
tricos, tuvo las manifestaciones clasicas de la patologia
a pesar de presentar una coexistencia con la enfer-
medad de Darier pertenece a la forma esencial primaria
ya que en revision de la bibliografia no se han encon-

trado reportes de asociacion clinica.

El tratamiento de esta patologia requiere un adecuado
diagnostico, para determinar la etiologia subyacente
en casos de Cutis Verticis Gyrata secundaria. Para la
patologia primaria el tratamiento se limita a garan-
tizar una adecuada higiene del cuero cabelludo, espe-
cialmente dentro de los surcos para prevenir acumu-

lacién de secreciones3

El tratamiento quirdrgico solamente es necesario por
razones estéticas y problemas psicoldgicos causados
por la enfermedad e implica desde simples escisiones
hasta la expansion de tejidos e injertos de piel depen-

diendo del tamafio y ubicacién de las lesiones:>4

CONCLUSIONES

La enfermedad de Darier es una patologia rara bien de-

finida en la cual sus complicaciones se relacionan con
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procesos inflamatorios, sobreinfeccién y mal olor, en al-
gunos casos puede tener una presentacion extensa mas
alla de sus hallazgos habituales afectando en diferentes

grados la calidad de vida de quienes la padecen.

La bibliografia no reporta vinculacién entre estas pa-
tologias hasta el momento por lo que no se conoce la
magnitud ni la naturaleza intrinseca de su asociacion asi
como tampoco un nexo fisiopatolégico de las mismas sin
embargo es importante mencionar que las dos entidades
independientemente estan asociadas a alteraciones neu-

ropsiquiatricas por lo que es importante su estudio.
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CASE REPORT

Dra. Karina Ojeda,* Dr. Patricio Freire,** Dr Santiago Palacios***

ABSTRACT

K. Ojedaet. al.

Darier disease (DD) is an autosomal dominant genodermatosis characterized by

cutaneous manifestations, such as keratotic papules present on the upper trunk

and longitudinal erythronychia.

Cutis Verticis Gyrata, also known as pachyderma verticis gyrata, is a rare benign

skin disorder characterized by the presence of convoluted folds, hypertrophy and

skin hypermobility which generates deep grooves on the scalp of similar aspect

to cerebral cortex gyri.

A 34-year-old male patient with no relevant pathological history or neu-

ropsychiatric alterations presents with keratotic papules, developed during

childhood, on the thorax (front and back), neck and intertriginous areas.

During puberty, longitudinal folds on the head started to grow, extending an-

teroposteriorly and covering approximately 80% of the surface, without ac-

companying alterations on the scalp. This case presentation may consist of an

association or a rare coincidence.

A skin biopsy for histological study is performed, exposing findings compatible

with Darier Disease. The scalp does not reveal any histopathological alterations.

The importance of the present clinical case relies on the association of rare

pathologies.

INTRODUCTION

Cutis Verticis Gyrata is a rare benign condition of Darier disease, also known as follicular dyskeratosis, is
unknown etiology, characterized by the presence of an unusual form of genodermatosis characterized by the
ridges and deep furrows on the scalp that mimic cerebral presence of hyperkeratotic plaques and papules which
gyri. These folds may generate cutaneous maceration affect seborrheic areas. Such condition presents variable
and superinfection. This disorder is classified, according expressivity. Consequently, it carries discrete clinical
to its presentation form, into primary and secondary. features, leading to diagnostic errors.2
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CLINICAL CASE

A 34-year-old male patient with no relevant pathological history
or neuropsychiatric alterations presents with keratotic papules,
developed during childhood, on the thorax (front and back), neck
and intertriginous areas (Figure 1). During puberty, longitu-
dinal folds on the head started to grow, extending anteropos-
teriorly throughout the scalp and covering approximately 80%
of the surface (Figure 2), without accompanying alterations, but

causing social discomfort.

Skin biopsy of lesions on the anterior portion of the thorax is

performed. Histopathology reveals focal acantholytic dyskera-

tosis with the presence of large round acantholytic keratinocytes -i-#*'
primarily found in the stratum spinosum and granulosum, along o
. . . Figure 1. Hyperkeratotic papules at the anterior
with enlarged acantholytic cells in the stratum corneum and su- portion of the thorax.
prabasal fissures (Figure 3). Additionally, biopsy of the scalp is

performed; no histopathological alterations are found.

Clinical and histopathological features lead to the diagnosis of
Darier Disease associated with Cutis Verticis Gyrata. The dyske-
ratotic pathology was kept under control. Therefore, some ge-
neral care measures are implemented, such as the use of syn-
thetic detergents and emollients. In regards to the benign nature
of the scalp pathology, the patient decides not to adopt any the-

rapeutic measure.

DISCUSSION

Figure 2. Longitudinal folds (anteroposterior) on the
Darier Disease, also known as follicular dyskeratosis, was des- scalp.

cribed in 1889 by French dermatologist Jean Darier from Saint-

Louis Hospital in Paris and James C. White3

This pathology affects both men and women in equal measure.

Moreover, it manifests in the first or second decades of life4

This condition consists of a dominant autosomal inherited ge-
nodermatosis caused by the loss of keratinocyte cell-adhesion
as a result of desmosomal complex rupture. This is generated by
a mutation in the ATP2A2 gene, at chromosome 12q23-12q24,
which encodes the Ca (2+)-ATPase pump located in the endo-

plasmic reticulum (SERCA2), transporting cytosolic Ca2+ into

the lumen. Mutations of this gene cause the desmosomes to

Figure 3. Focal acantholytic dyskeratosis with round
acantholytic keratinocytes primarily found in the
adhesion alterations.3>5 stratum spinosum.

exhibit calcium depletion, inducing apoptosis and intercellular
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This pathology is clinically characterized by the pre-
sence of multiple hyperkeratotic papules, which may
appear as brown or brownish-red crusty entities dis-
tributed mainly on seborrheic areas, such as the head,
face, temples, neck and trunk. Furthermore, facial le-
sions which are left untreated for a long period of time
may develop into skin thickening with multiple papules

and confluent hyperkeratotic plaques.3#¢

The scalp exhibits thick crusts indicating seborrheic
dermatitis. The dorsum of the hands and feet ma-
nifest clinically indistinguishable discrete papules from
Hopf’s acrokeratosis verruciformis. Ungueal changes
include red or white longitudinal bands of variable
thickness ending in a pathognomonic “v” or “y” notch
at the free margin, as well as onychorrhexis and painful

subungual hyperkeratosis.4

Lesions are often associated with pruritus and
unpleasant smell; particularly, those which develop
into frictional areas. Moreover, maceration and se-

condary infections may generate foul odor.

There are topographic clinical variants: the generalized
form with classic features and the localized or seg-
mental form, which manifests relatively late in 10% of

the population, constituting a genetic mosaicism.

Apart from topographic variants, there are atypical
morphologic variants (enumerated from most to least
disseminated bliste-

frequent): crusted-papular,

ring-pustular, hypertrophic, acral and hemorrhagic

Typical histopathological manifestations of DD include
the presence of dyskeratosis (premature keratinization)
with dyskeratotic cells (round and granular entities)
found in the stratum Malpighi and stratum corneum,
suprabasal cleavage, loss of epidermal adhesion (acan-
tholysis), raised irregular projections of dermal papillae

within cleavage lacunae (villosities) and hyperkeratosis.

Differential diagnoses consist of seborrheic dermatitis,
acanthosis nigricans and Hopf’s acrokeratosis verruci-
formis. These pathologies were ruled out due to clinical
and histopathological findings.5*

K. Ojedaet. al.

An integral treatment is required, including general
skin care and topical or systemic therapy. None-
theless, DD commonly persists throughout life with
partial remission periods. Intermittent exacerbations
are caused by heat, sweat, humidity and bacterial in-
fections. Oral retinoids (acitretin, isotretinoin and
alitretinoin) are the foundation of DD treatment, as
they reduce hyperkeratosis. Nevertheless, side effects

limit their use.®

This patient’s dyskeratosis was kept under control.
Therefore, synthetic detergents and emollients were
employed to ensure optimal supervision of the pa-
thology, in conjunction with general care measures to

prevent exacerbations.

Cutis Verticis Gyrata, also known as pachyderma ver-
ticis gyrata, was firstly described in 1843 by Robert,
who referred to it as a benign skin condition charac-
terized by the formation of furrows and folds on the
scalp, simulating cerebral gyri over time. The condi-
tion’s prevalence within men and women is estimated
at around 1/100000 and 0.026/100000 respectively; in-

dicating a 5:1 relationio®

It was classified by Polan and Butterworth in 1953. This
division, based on the disease’s evaluation, resulted in
primary (essential or non-essential) and secondary.
The primary non-essential and secondary forms are
generally associated with abnormalities (neurological
and ophthalmological). However, the primary essential
form does not present with related comorbidities. This
pathology’s etiology is unknown. Additionally, men are

5 times more likely to manifest it.o

Clinically, it occurs during puberty and presents with
2 to 30 folds, which are 0.5 to 2 cm wide and approxi-
mately 1 cm deep. They are typically located on the oc-
cipital region, at the vertex. Nevertheless, they may

cover the scalp in its entirety.*

The primary form of CVG presents symmetrical folds in
an anteroposterior direction, while the secondary form

manifests asymmetrical and variably disposed folds."
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Histopathology reveals that the primary form presents
with normal skin or dermal thickening with adnexal
hypertrophy. Secondary variants exhibit findings asso-

ciated with the underlying disease process®

The present case followed a CVG patient without osteoar-
ticular disorders or any hormonal and psychiatric condi-
tions. The classic manifestations of the pathology were
present. Additionally, even though its manifestation coin-
cided with Darier Disease, the condition was identified as
primary essential, given that no clinical association re-

ports have been observed in the literature.

The treatment of this pathology requires proper diag-
nosis, which would contribute to determine the subjacent
etiology in each case of secondary CVG. The treatment for
the primary form only consists of adequate scalp hygiene

(especially the furrows) to prevent secretion accumulation

Surgical procedures are carried out solely if the patient
presents psychological problems due to cosmetic compli-
cations caused by the condition; including simple exci-
sions, tissue expansion or skin graft (conditioned by the

size and locations of the lesions):>%

CONCLUSIONS

Darier Disease is a rare and well-defined pathology
whose common complications involve inflammatory
processes, superinfection and foul smell. Some cases
reveal more than the condition’s usual findings and
present with extensive manifestations, affecting the

quality of life of patients to varying degrees.

At the present time, the references do not encompass
any correlation between these two pathologies. Conse-
quently, both the magnitude and intrinsic nature of their
association are unknown and no physiopathological
nexus has been identified. Nevertheless, the two entities
are independently associated to neuropsychiatric altera-

tions, which justifies the importance of the research.
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La dermatitis flagelada por hongos Shiitake (Lentinula edodes) es una toxico-

Especialista en Medicina dermia causada por la ingesta de hongos Shiitake crudos o mal cocidos. La re-

Interna y Dermatologia,
miembro de la seccién de

accién cutanea clasica consiste en eritema linear con presencia de papulas o

Dermatologia Fundacién papulovesiculas, asociado al fendmeno de Koebner con marcado prurito. La fi-

Santa Fé de Bogotd

siopatologia es atn estudiada, no obstante, se cree es causado por el Lentinano,

Correspondence: un B-glucano termoldbil presente en el hongo. Inicialmente reportada en Japon,

con aumento de reportes a nivel mundial a medida que el cultivo y consumo del

Palabras Clave: hongo Shiitake incrementa.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 45 afos de edad, natural de la ciudad de
Bogotd, Colombia. Sin antecedentes de importancia para el caso.
Realiza consulta telefénica por cuadro de 8 horas de evolucion con-
sistente en aparicion de lesiones en espalda, papulares, eritema-
tosas de patron lineal, intensamente pruriginosas. Envia fotos por

medio telefénico (Figuras 1y 2).

El prurito de las lesiones presenta mejoria leve al colocar compresas
frias sobre las mismas. Familiar médico le formula antihistaminico
(Loratadina) sin mejoria alguna del cuadro y aparicion rapida de nuevas

lesiones, por lo que decide consultar telefonicamente a dermatologia.

Se interroga al paciente y no reporta historia previa de medicamentos,

contacto con personas enfermas, no sintomatologia adicional.

Por las caracteristicas de las lesiones se indaga sobre ingesta de
alimentos en los ultimos dias donde se da a conocer el consumo
de comida oriental con base en hongos Shiitake el mismo dia del
inicio del cuadro.

Figura 1. Lesiones lineares eritematosas confor-
madas por pdpulas agrupadas en el dorso

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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Figura 2. Acercamiento de las lesiones con mejor evidencia
de pdpulas eritematosas.

Dado el cuadro clinico y antecedente positivo de ingesta
de hongos Shiitake se da el diagnéstico de dermatitis

flagelada por hongos Shiitake y comienza tratamiento.

INTRODUCCION

La dermatitis flagelada por hongos Shiitake fue des-
crita por primera vez en 1977 por Nakamura,' es una
reaccién cutanea intensamente pruriginosa con un
patrén linear de papulas, papulovesiculas y algunos
casos descritos con aparicién de pustulas? que se pre-
senta posterior al consumo de hongos Shiitake crudos
o mal cocidos. Igualmente se ha reportado la aparicién
de lesiones al manipular los hongos directamente, lo
cual genera una dermatitis de contacto al hongo. Este
hongo ha sido ampliamente utilizado en la medicina
tradicional China desde los tiempos de la dinastia Ming

(1368-1644) como tratamiento para dolor articular,

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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fatiga e incluso el envejecimiento? Hoy en dia se ha in-
vestigado el potencial del hongo Shiitake como trata-
miento anticancerigeno por las propiedades antitumo-
rales del 8-glucano de la Lentinula edodes* asi como
sus propiedades antihipertensivas, efectos inmunomo-
duladores, reduccion de colesterol, fuente de vitamina
D, entre otras.57 De importancia actual y mundial, se
ha estado investigando recientemente su posible efecto
protector en pacientes COVID-19 dada su capacidad in-
munomoduladora y citoprotectora a nivel pulmonar?
El aumento del cultivo y consumo de este hongo en las
diferentes concinas mundiales a incrementado el in-
terés y el nimero de casos reportados en la literatura

de la dermatitis flagelada por hongo Shiitake.

HALLAZGOS CLINICOS

La presentacion clasica de este cuadro consta de le-
siones urticariformes, lineares, eritematosas e in-
tensamente pruriginosas 24 a 48 horas posterior al
consumo de hongo Shiitake, asociado al fendmeno de
Koebner. Se han reportado lesiones menos frecuentes
como petequias, pustulas e hiper pigmentacién con la
exposicion al sol? En algunos casos se han descrito sin-
tomas y signos sistémicos tales como fiebre, diarrea,
parestesias en manos, compromiso de mucosas y con-
juntivitis?® La mayoria de lesiones se presentan en
el tronco y extremidades no obstante hay reportes de

aparicion de lesiones en rostro y cuero cabelludo.

ETIOLOGIA

El mecanismo de toxicidad del hongo en la piel no es
completamente entendido hasta el momento. Una hi-
potesis es que trata de un mecanismo de toxicidad por
el polisacarido lentinano, propio del hongo Shiitake.
Este es un B-glucano termolabil que es inactivado
al ser expuesto a temperaturas elevadas (alrededor
de 150°C) condicién que explicaria que la dermatitis
flagelada por este hongo es tinicamente presentada
posterior al consumo crudo o mal cocido, en canti-
dades excesivas2 Una segunda hipétesis propone una
reaccion de hipersensibilidad mediada por linfocitos

Thi, en pacientes genéticamente predispuestos por

-045



Reporte de Caso Clinico

-046

presentar alelos HLA especificos, que les genere mayor
riesgo de presentar la toxicodermia con ingesta de can-
tidades de lentinano. Hasta el momento no hay conoci-
miento de alelos especificos que generen esta reaccién

de hipersensibilidad’

DIAGNOSTICO

El diagnéstico es clinico y basado en antecedentes de
consumo del hongo. No es imprescindible la realizacién
de un estudio de coloracion en biopsia. De ser realizada,
la patologia es inespecifica. Muestra espongiosis e in-
filtrado linfocitico perivascular en la dermis superficial
con presencia ocasional de infiltrado eosinéfilo o neu-
trofilico? Los estudios de laboratorio no se muestran
alterados o son inespecificos y no son una ayuda diag-

noéstica en este caso.

Dentro de los diagnoésticos diferenciales a tener en
cuenta, importante la dermatitis flagelada por bleo-
micina (Figura 3) con una incidencia de hasta 22%2
Igualmente se han reportado casos de dermatitis flage-
ladas en pacientes VIH positivo o como reaccién cutanea
a otros agentes antineoplasicos como el trastazumab y
la combinacién Tegafur/Gimeracil/Oteracil designados

para el tratamiento de cancer gastrico, de seno, eso-

fagico, entre otross

Figura 3. Dermatitis flagelada por bleomicina en extremidad superior.

J. Monje et. al.

TRATAMIENTO

El tratamiento se enfoca en el manejo sintomatico, ya
que en la gran mayoria de los casos esta toxicodermia
es autolimitada . El manejo se basa en corticoesteroides
topicos y antihistaminicos aunque en ocasiones se
puede considerar el uso de corticoesteroides sistémicos

en casos de pacientes con sintomas severos.’

PRONOSTICO

La dermatitis por hongos Shiitake resuelve por completo
dentro de un rango de 6-8 semanas, a nuestro conoci-
miento no hay presencia de secuelas tales como hiper-
pigmentacion o cicatrizacién. Dentro de las primeros dias
y semanas se debe tener precaucién con la exposicion al
sol ya que en estos momentos se puede generar hiper-

pigmentacién transitoria por complejos inflamatorios.
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Shiitake mushroom flagellate (Lentinula edodes) dermatitis is a cutaneous re-

Internist and dermatologist, action caused by ingestion of raw or undercooked Shiitake mushrooms. Classic

member at the dermatology
department of Santa Fe de

cutaneous symptoms consist of linear erythema with the presence of papules or

Bogotd Foundation. papulovesicles, associated with the Koebner phenomenon and marked itching.

Correspondence:

Pathophysiology is currently under study. However, it is believed to be caused

by Lentinan, a heat-labile 3-glucan that is present in the fungus. It was initially

Palabras Clave:

reported in Japan. Nonetheless, cases escalated worldwide as cultivation and

consumption of the Shiitake mushroom became more popular.

CASE REPORT

A 45-year-old male patient from the city of Bogota, Colombia pre-
sented with a case with no relevant medical history. The patient
made a telephone consultation regarding a consistent eight-hour
evolution case manifesting papular, erythematous, heavily prurig-
inous, linear lesions on the back. Pictures are sent through tele-
phone (Figures 1 and 2).

Itching of lesions slightly improves after application of cold com-
presses. A physician in the family prescribes antihistaminic drug
(Loratadine), which shows no improvement. Furthermore, there is
a rapid reappearance of lesions, for which the patient decides to

have a dermatology phone consultation.

The patient is inquired, and he reports no medical history regarding
medicine intake, contact with the ill and additional symptoms.

The features of the lesions suggest an inquiry about food ingestion
during the last few days, which reveals intake of oriental food based

on Shiitake mushrooms on the same day the clinical picture initiated.

Figure 1. Linear erythematous lesions conformed by
grouped papules on the back.

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020



J. Monge et. al.

Figure 2. Approximation of lesions showing improved evi-
dence of erythematous papules.

Diagnosis of Shiitake mushroom flagellate dermatitis
is confirmed due to the observed clinical picture and
positive history regarding Shiitake ingestion. Conse-

quently, treatment commences.

INTRODUCTION

Shiitake mushroom flagellate dermatitis was initially
described by Nakamura in 1977 as a severely prurig-
inous cutaneous reaction of linear pattern conformed
by papules, papulovesicles and, in some cases, pus-
tules? The condition manifests as a result of raw or
under-cooked Shiitake mushroom consumption.
Moreover, there are reports of lesions caused by
direct manipulation of the mushroom, generating
contact dermatitis. This mushroom has been widely
employed in Chinese traditional medicine since the
ruling of the Ming dynasty (1368-1644) to treat joint

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol2 | N°3 2020
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pain, fatigue and even old age3? There is current re-
search of the Shiitake mushroom as a potential an-
ticancer treatment considering the antitumor prop-
erties of Lentinula edodes’ B-glucan/ as well as its
antihypertensive properties, immunomodulating ef-
fects, cholesterol reduction, vitamin D source, among
others57 The potential protective effect (pulmonary
immunomodulating and cytoprotective capacity) of
this world-renowned mushroom for COVID-19 pa-
tients is currently under research. The augmentation
of Shiitake cultivation and consumption throughout
global cuisine has increased the interest and case re-
ports in the literature regarding Shiitake mushroom

flagellate dermatitis.

CLINICAL FINDINGS

The clinical picture’s classic presentation presents
with urticarial, linear, erythematous and severely pru-
riginous lesions, surging 24 to 48 hours after Shiitake
mushroom consumption, associated to the Koebner
phenomenon. There are reports of less frequent le-
sions, such as petechiae, pustules and hyperpigmen-
tation due to sun exposure? Some cases have reported
symptoms and systemic signs of fever, diarrhea, hand
paresthesias, mucosal involvement and conjuncti-
vitis?*° Most lesions manifest in the torso and limbs.
Nevertheless, reports of lesions in the face and scalp

have been described

ETIOLOGY

At the moment, Shiitake’s cutaneous toxicity mech-
anism still poses questions. A hypothesis states the
toxicity mechanism exists because of the mushroom’s
lentinan polysaccharide. This thermolabile 3-glucan
becomes inactivated after high temperature ex-
posure (around 150°C). Such condition explains why
one would present with flagellate dermatitis after
excessive raw or under-cooked consumption of this
mushroom? A second hypothesis proposes the tox-
icity is set in motion due to a hypersensitivity reaction
mediated by Thi lymphocytes in genetically predis-
posed patients which present specific HLA alleles and
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are at a greater risk of suffering from toxicodermy by
lentinan ingestion. There is no current knowledge about

which alleles generate such hypersensitivity reaction?

DIAGNOSIS

Diagnosis is clinical and based on Shiitake mushroom
consumption history. Staining examination of biopsy
is not essential. If performed, the pathology is incon-
clusive. It reveals spongiosis and perivascular lympho-
cytic infiltrate at the superficial dermis with occasional
presence of eosinophil or neutrophil infiltrate?> Labo-
ratory tests do not show any alteration. Furthermore,
they are unspecific, which does not contribute to the

diagnosis of the case.

Among differential diagnoses, bleomycin flagellate
dermatitis (Figure 3) is to be considered with an in-
cidence of up to 22%:+ Additionally, there are case re-
ports regarding flagellate dermatitis in HIV-positive
patients or as a cutaneous reaction to other antineo-
plastic agents, such as trastuzumab and the tegafur/
gimeracil/oteracil combination prescribed for gastric,

breast, esophageal cancer, and others5

Figure 3. Bleomycin flagellate dermatitis in upper limb.

J. Monje et. al.

TREATMENT

The focus of treatment lies on symptomatic man-
agement, as most cases present with autolimited toxi-
codermy. This treatment is based on topical corticoste-
roids and antihistaminics. However, in many occasions,
the use of systemic corticosteroids may be considered

on patients with severe symptoms?’

PROGNOSIS

Shiitake mushroom dermatitis was fully cured after
a period of six to eight weeks with no presence of
side effects, such as hyperpigmentation or scarring.
During the first few days and weeks, sun exposure
must be limited as to avoid postinflammatory tem-

porary hyperpigmentation.
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RESUMEN

La telangiectasia unilateral nevoide (TNU) es una dermatosis benigna, poco

frecuente, que afecta principalmente la cara y cuello, a nivel de los derma-

tomas trigeminal y cervical (tercero y cuarto).

Caracterizada por lesiones vasculares de tipo telangiectasias, unilaterales, con

distribucién lineal, segmentaria o metamérica. Puede ser congénita o adquirida

cuando se presenta un exceso fisiolégico o patoldgico de estrogenos, como en

la pubertad, embarazo o enfermedad hepatica crénica. Se relaciona con un in-

cremento de los receptores para estrogenos y progesterona en la piel afectada.

Presentamos un paciente de sexo masculino de 22 afios de edad con derma-

tosis en cara interna de muslo derecho, clinica e histolégicamente compatible

con TNU de localizacién poco frecuente.

INTRODUCCION

La telangiectasia nevoide unilateral (TNU) es un tras-
torno vascular cutaneo benigno, caracterizada por la
presencia de multiples telangiectasias lineales de aspecto
arborescente, sin vaso central, no confluyentes, de dis-
tribucion unilateral. Asienta con preferencia en la zona
cefdlica, aunque también puede localizarse en tronco,
miembros e incluso en un hemicuerpo. Puede ser con-
génita o mas frecuentemente adquirida, y en este dltimo
caso suele asociarse a estados de hiperestrogenismo fi-
sioldgico o patoldgico. Predomina en el sexo femenino y

en la edad fértil de la vida.

El diagnodstico de esta entidad es la correlacion clini-
co-patoldgica. No es indispensable la implementacion de
terapéutica alguna, pero existen varias alternativas dis-
ponibles para los casos en que sea requerida una mejora

desde el punto de vista estético.

Presentamos un paciente de sexo masculino, en el cual
se realiz6 diagndstico de TNU sobre la base del examen
fisico completo de la piel y estudios complementarios.

Realizamos una breve revision de esta entidad.

CASO CLiNICOD

Paciente varon de 22 afios de edad, sin antecedentes fa-
miliares y personales de importancia. Refiere aparicion
de lesiones en cara interna de muslo derecho de apro-
ximadamente 8 meses de evolucién que fueron aumen-
tando en forma paulatina asintomatica, se hace mas evi-

dente con el calor.

Al examen fisico se observaron miltiples telangiec-
tasias de distribucién segmentaria, que comprometian

la totalidad de la cara interna del muslo derecho, exten-
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Fig 1. Telangiectasias multiples en cara interna muslo derecho y Fig 2. Telangiectasias arboriformes sin vaso central.
tercio proximal pierna homolateral.

Fig 3. Fig 4. Dermatoscopia: vasos capilares dilatados y tortuosos.

diéndose hasta el tercio proximal de la pierna homola-
teral (Foto 1-3). Las lesiones desaparecieron completa-
mente con la vitropresion.

La dermatoscopia mostr6 la presencia de vasos capilares
dilatados y tortuosos. (Foto 4).

Con diagndstico clinico y dermatoscopia presuntiva de
TNU, se realiza examen histopatoldgico de una de las le-
siones, que informo dilatacién vascular sin proliferacién

endotelial en dermis papilar y media, hallazgos compa-

tibles con esta entidad (Foto 5).

Fig 5. Dermis: vasos capilares dilatados y congestionados (H/E 20x)

La rutina de laboratorio y el perfil tiroideo fueron infor-
mados dentro de parametros normales.
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DISCUSION

La enfermedad fue descrita originalmente por
Blaschko, en 1899. Pautrier y Ullmo en 1931 emplearon
el término “telangiectasia en arafia adquirida” En
1964 Bowen publicé un caso como “microtelangiec-
tasia esencial progresiva unilateral”. El nombre de
“telangiectasia nevoide unilateral” fue sugerido por
primera vez en 1970 por Selmanowitz. En el mismo
afio Aram y Solomon reportaron un caso de “telan-
giectasia lineal” En 1972, se adicionaron otros casos
por Cunliffe y colaboradores con el término de “nevo
araiia unilateral”* y por Koop-manns-van Dorp sim-
plemente como “telangiectasia unilateral” En 1978
Wilkin sugirié el término de “telangiectasia super-

ficial del dermatoma unilateral.’23

Puede ser congénita o mas frecuentemente adquirida
a lo largo de la vida. Los casos congénitos son raros y
ocurren durante o luego del periodo neonatal. Son mas

comunes en el sexo masculino3#

Las formas adquiridas son mucho mas frecuentes y
tienen predileccién por el sexo femenino durante la
edad fértil de la vida, aunque pueden desarrollarse a
cualquier edad. Suelen relacionarse con estados de hi-

perestrogenismo fisiologico o patoldgico.

Dentro de las causas fisiologicas de hiperestrogenismo,
se mencionan la pubertad, la toma de anovulatorios y

el embarazos°®

Dentro de las causas patoldgicas pueden mencionarse a
la hepatopatia alcohdlica o infecciosa (HCV, HBV) y los

tumores primitivos o metastasicos de higado37-9

Existen informes en la literatura de casos asociados de
TNU con hipertioidismo10. mientras que en otros no se

observan anomalias asociadas*2

La accién estrogénica produce liberaciéon de 6xido ni-
trico causando relajacion de los vasos capilares; esta
teoria es apoyada por el predominio en mujeres ado-
lescentes y pacientes con enfermedad hepdtica cronica
que presentan esta dermatosis, sin embargo, el papel

estrogénico sigue sin estar claro debido a la falta de

J.C. Diez de Medina et. al.

receptores en la piel y niveles de estrégenos y proges-

terona normales en algunos pacientes con TNU3

Happle en el 2015 describi6 una clasificacion detallada
de malformaciones capilares, lo que sugiere que la TNU
es una malformacién capilar que quizds representa un
nevo. También menciond que se han descrito dos tipos
diferentes de TNU; el tipo punteado y en parches; ma-
culas eritematosas dispuestas en un patrén segmen-

tario en un lado del cuerpo4

El diagndstico se realiza por la correlacion clinico-pato-
légica, presencia de manchas vasculares de tipo telan-
giectasias arborescentes sin vaso central, cuyo niimero,

forma y tamaiio es variable.

La dermatoscopia es una herramienta ttil en el diag-
nostico; presencia de vasos capilares dilatados tortuosos
en un patron reticulado, distintivo en esta entidad que
corrobora el diagnéstico diferencial con otras entidades

como el Angioma serpinginoso.s

En la histopatologia se observa a nivel de la dermis su-
perficial, media y en menor grado en la profunda, nu-
merosos vasos dilatados de pequeiio calibre. Se pro-
ducen por dilataciones de las vénulas postcapilares del

plexo horizontal superficial 167

Los diagndsticos diferenciales que pueden plantearse
son el angioma serpinginoso de Hutchinson, la telan-
giectasia hemorragica familiar o sindrome de Ren-
du-Osler-Weber, la telangiectasia esencial genera-
lizada, la telangiectasia macular eruptiva perstans, los
angiomas estelares simples y dermatosis purpuricas

pigmentarias$18-2°

En ocasiones las lesiones involucionan espontanea-
mente, como en los casos relacionados con el embarazo,
pues desaparecen después del parto, pero por lo general

son persistentes y no existe un tratamiento especifico.

Dentro de las alternativas terapéuticas para este tras-
torno meramente estético incluyen electrocoagulacion,
radiofrecuencia, criocirugia o laser de CO2, argdn,
Nd:YAG, dye laser o luz pulsada intensa con grado de

respuesta variable?82-23
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CONCLUSIONES

El interés de la presentacion es comunicar un caso de una

entidad poco frecuente en un paciente varén con el diag-

nostico de telangiectasia unilateral nevoide adquirida de

tipo punteado, dermatosis descrita con mayor frecuencia

en el sexo femenino, donde no se constaté enfermedad

asociada ni se realizd tratamiento, actualmente se en-

cuentra en observacion.
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ABSTRACT

Unilateral nevoid telangiectasia (UNT) is a benign, rare dermatosis, which

primarily involves the face and neck on the trigeminal and cervical derma-
tomes (third and fourth).

It is characterized by telangiectatic, unilateral vascular lesions of linear, seg-

mental or metameric distribution. It may be congenital or acquired, such as

in the case of physiological or pathological estrogen excess presented in pu-

berty, pregnancy or chronic liver disease. Such condition is related to an in-

crease of estrogen and progesterone receptors in the involved skin.

A 22-year-old male patient presents with dermatosis on the right thigh’s inner

face, clinically and histologically compatible with UNT of rare localization.

INTRODUCTION

CLINICAL CASE

Unilateral nevoid telangiectasia (UNT) is a benign cu-
taneous vascular condition, characterized by the pre-
sence of multiple linear and non-coalescent arborizing
telangiectasias of unilateral distribution, without a
central vessel. Though it is most frequently located at
the cephalic region, it may also manifest in the torso,
limbs, and even in one half of the body. It may be con-
genital. However, it is more commonly acquired, which
may be associated with a physiological or pathological
hyperestrogenic state. The condition mainly manifests

in fertile females.

Diagnosis of this entity derives from clinical-patholo-
gical correlation. Therapy implementation is not es-
sential. Nonetheless, several alternatives are available for

cases which require a cosmetic condition improvement.

A male patient presents with a UNT diagnosis after full
physical examination of the skin and complementary

exams. A brief review of this entity was performed.

The case of a 22-year-old male patient with no relevant
family or personal medical history is presented. He refers
to the presence of 8-month lesions on the right thigh’s
inner face which grew over time without presenting any
symptoms. In addition, by increased heat, they become

more evident.

At physical examination, multiple telangiectasias of seg-
mental distribution were observed. These involved all of
the right thigh’s inner face, extending past the proximal
third of the ipsilateral leg (Figure 1, 2, 3). These lesions

were completely removed by vitropression.

Dermoscopy showed the presence of dilated and tor-

tuous capillary vessels. (Figure 4).

Histopathological examination of one of the lesions was
performed in conjunction with clinical diagnosis and
presumptive dermoscopy of UNT. This revealed vaso-

dilation without endothelial proliferation in papillary
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Fig 1. Multiple telangiectasias at right thigh’s inner face and Fig 2. Arboriform telangiectasias without central vessel.
proximal third of the ipsilateral leg.

Fig 3.

dermis, as well as findings which are compatible with

the aforementioned entity (Figure 5).

Routine laboratory tests and the thyroid profile were

classified as normal.

DISCUSSION

The disease was firstly described by Blaschkno in 1899.
In 1931, Pautrier and Ullmo employed the term “acquired
spider telangiectasia.” Around 1964, Bowen published a

case titled “essential progressive unilateral microtelan-

Fig 5. Dermis: dilated and congested capillary vessels (H/E 20x).

giectasia” The name “unilateral nevoid telangiectasia”
was suggested by Selmanowitz for the first time in 1970.
A case of “linear telangiectasia” was reported by Aram By 1978, Wilkin coined the term “unilateral dermatomal
and Solomon that same year. In 1972, there were other superficial telangiectasia.”’>3

cases, by Cunliffe and collaborators, denominated “uni-

lateral spider nevus.” Moreover, Koop-manns-van Dorp  This condition may be congenital. However, it is more

presented a case known as “unilateral telangiectasia.” frequently acquired throughout a patient’s life.
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Congenital cases are rare, and they manifest during
or after the neonatal period. They are more common

amidst males 34

Acquired cases occur more frequently among fertile fe-
males. Nonetheless, they can be developed at any stage
in life. They are commonly related to a physiological or

pathological hyperestrogenic state.

Puberty, pregnancy and anovulation medication intake are

recognized physiological causes of hyperestrogenism:¢

Alcohol-related or infectious liver disease (HCV, HBV)
and primitive or metastatic tumors of the liver classify

within the condition’s pathological causes37-9

Medical literature presents UNT cases associated to
hyperthyroidism10. However, not all cases reveal asso-

ciated anomalies 2

Estrogenic action liberates nitric oxide, causing capillary
vessels to enter a relaxed state. Such theory is supported
by the predominance of teenage females and chronic
liver disease patients presenting with this dermatosis.
Nevertheless, the role of estrogen is not clear due to the
lack of skin receptors and normal estrogen and proges-

terone levels in some UNT patients3

In 2015, Happle reported a detailed capillary malfor-
mation classification, which included UNT; suggesting
it may represent a nevus. In addition, he described two
different types of UNT: the punctate and patchy types;
erythematous macules distributed in a segmental pa-

ttern at one side of the body

Diagnosis is performed by clinical-pathological corre-
lation, which reveals arborizing telangiectatic vascular
spots, without a central vessel and variable number,

size and shape.

Dermoscopy is an essential and helpful tool for diagnosis,
revealing the presence of tortuous dilated capillary vessels
distributed in a reticulated pattern, which is a distinctive
feature which corroborates the differential diagnosis with

other entities, such as the serpiginosum angioma’

A. Lubkov et. al.

Histopathology showed numerous small-caliber dilated
vessels in the superficial, mid-depth and deep dermis to a
minor occurrence. They are produced by dilated post-ca-

pillary venules of the superficial horizontal plexus¢:

Potential differential diagnoses are Hutchinson’s an-
gioma serpiginosum, hereditary hemorrhagic telangiec-
tasia or Rendu-Osler-Weber syndrome, generalized es-
sential telangiectasia, telangiectasia macularis eruptiva
perstans, simple stellar angiomas and pigmented pur-

puric dermatosis318-2°

Occasionally, lesions involute spontaneously, as in
pregnancy-related cases. They disappear after birth.
However, in general, lesions are persistent, with no spe-

cific treatment.

Therapeutic alternatives for this solely cosmetic di-
sorder include electrocoagulation, radiofrequency,
cryosurgery or CO2 laser, argon, Nd: YAG laser, dye
laser or intense pulsed light (IPL), which presents a

variable response.:#21-23

CONCLUSIONS

This presentation aims to inform about the case of a rare
entity manifested in a male patient, whose diagnosis
refers to punctate acquired unilateral nevoid telangiec-
tasia; a dermatosis which manifests more commonly
in females. This anomaly presented with no associated
condition. In addition, no treatment was undertaken.

The case is currently undergoing observation
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RESUMEN

La hemorragia intracérnea (HI) es una condicion reportada bajo miultiples

acepciones refiriéndose todas ellas a una lesién cutdnea asintomatica, ge-

neralmente relacionada con traumas previos y que se ubica preferencial-

mente en zonas acrales, histologicamente es caracteristica la presencia de

sangre dentro del estrato cérneo.

Se reporta el caso de una paciente que consulta por presentar dos lesiones

con apariencia névica ubicadas en la planta de pie derecho, la primera de

larga evolucién y la segunda con un mes de aparicién y que es la que real-

mente motiva la consulta. Se realiza el examen clinico y dermatoscopico de

las dos lesiones y se remiten para estudio histopatolégico.

INTRODUCCION

SINONIMIAS

Este proceso fue reportado por primera vez por J
Crissey y J Peachey en 1961 bajo el nombre de petequias
calcdneas. Los autores refieren haber observado 16
casos en los dos afios previos a su publicacién presen-
tandose como lesiones muy caracteristicas ubicadas en
forma bilateral y simétrica en los talones de jugadores
de basketball que fueron atribuidas a una intensa acti-
vidad deportiva y cuya importancia radicaba en su di-
ferenciacién con el melanoma maligno! Sin embargo,
no todos los casos tienen influencia deportiva y hay
reportes de petequias calcaneas sin antecedentes de

esta prdctica?

Dentro de la literatura médica se han registrado mas de
18 nombres para describir aquellas lesiones con presencia
de sangre dentro del estrato corneo como por ejemplo
hematoma intracérneo, petequias calcaneas, pseudo-
cromhidrosis plantar, talén negro y talon noir, talones
del jugador de baloncesto, talon del jugador de tennis,
dedo del pie del jugador de tenis, hematoma subcérneo,
hiperqueratosis hemorragica, hemorragia postrau-
matica por puncién cutanea, pie violeta traumatico, he-
matoma subcdrneo diseminado, petequias pigmentadas
de la palma, macula negra palmar , pulgar del jugador de
playstation, hemorragia intraepidérmica punzante, he-

morragia intraepidérmica punteada diseminada, palma
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negra, siendo el nombre de talon negro el mas utilizado

probablemente por ser la ubicacién mas frecuente3-1°

CASO CLiNICD

Paciente del sexo femenino de 35 afios de edad quien
consulta por presentar dos pequerias lesiones localizadas
en la planta del pie derecho (Foto No. 1). La primera
ubicada en el tercio anterior de la planta (circulo rojo)
la recuerda desde su infancia. La segunda que corres-
ponde al motivo de consulta y situada en el tercio in-
ferior plantar (circulo amarillo) tiene una evolucién de
un mes con discreta sensacion de dolor. No refiere ante-

cedentes de trauma previo y no practica deporte alguno.

No se realizo la prueba del raspado para descartar HI
pues la paciente solicitd el estudio histopatoldgico de

ambas lesiones.

1 a”‘i

Foto No. 1. Se observan dos lesiones a nivel plantar, la primera en
circulo rojo corresponde a la lesién presente desde temprana edad y
la segunda en circulo amarillo a la lesién con un mes de evolucion.

La lesion del tercio anterior del pie presenta bordes
irregulares, superficie lisa y una pigmentacién marrén
oscura, asintomadtica y la paciente refiere recordarla de
toda la vida sin poder precisar si naci6 con ella. Tiene
un didmetro de 0,8 x 0,5 cm.

Se realiza examen dermatoscdpico de la lesién (Foto
No. 2) el cual nos muestra una lesién pigmentadas,
irregular, con un patrén paralelo del surco y dentro del
mismo con disposicién en doble linea la cual, es poco
frecuente. Esta imagen dermatoscdpica es bastante ca-

racteristica de los nuevos melanociticos acrales.
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El estudio histopatolégico (Foto No. 3) reporta: Piel
acral con proliferacién melanocitica constituida por es-
casos nidos redondeados y regulares, dispuestos en la
unién dermo epidérmica. Los melanocitos muestran ci-
toplasma amplio discretamente eosinofilico, finamente
pigmentado. La dermis con numerosos melané6fagos.

No se encuentran cambios que sugieran malignidad.
DH: Nevo Melanocitico de Unién
La segunda lesién ubicada en el tercio inferior plantar

presenta bordes regulares, superficie lisa, coloracién

oscura y un diametro de 0,6 x 0,4 cm. El paciente refiere

se acompafia de discreta sensacién de dolor o sensibilidad.

Foto No. 2. Lesién melanocitica con un patron paralelo del surco y
disposicién en doble linea.

Foto No. 3. Histopatologia que muestra proliferacién melano-
citica dispuesta en nidos en la unién dermoepidérmica.
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Se realiza examen dermatoscopico (Foto No. 4) el cual
nos muestra una lesién con una porcién central de un
tono rojo violaceo, y otra zona periférica de coloraciéon
rojiza, el patrén tiende a ser homogéneo y no se ob-
servan patrdn tipo paralelo del surco, el cual es comtn
en lesiones melanociticas acrales. Se puede observar la

presencia de pequefios glébulos en la periferia lesional.
El estudio histopatoldgico de esta lesion (Foto No. 5)
reporta presencia de piel acral con hemorragia intra-

cornea. No se encuentra proliferacion melanocitica.

DH : Hemorragia intracornea

Foto No. 4. Dermatoscopia que permite observar una zona homo-
génea rojo violdcea (estrella blanca) y otra rojo oscura (tridngulo
rojo). En el recuadro a la derecha se observan glébulos periféricos
en una ampliacién de la zona del circulo amarillo.

Foto No. 5. Histopatologia que pone en evidencia la presencia de
hemorragia intracérnea muy marcada.
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DISCUSION

Si bien la paciente presentaba dos lesiones, la primera de ellas
no representaba preocupacion para ella dado que la recordaba
sin cambios desde su infancia, nos referimos al nevo melano-
citico de union, el cual presenta caracteristicas clinicas y derma-
toscopicas bastante clasicas y su comprobacion histopatoldgica,
por lo cual nos referiremos en forma somera al mismo ya que
su presencia tiene como interés la probablemente infrecuente
asociacioén con la HI en el mismo pie dandole importancia a este

reporte y nos centraremos a continuacion en el estudio de la HI.

ETIOLOGIA DE LA HI

HI representa la presencia de sangre ubicada dentro del estrato
corneo teniendo como antecedente un trauma localizado o la
practica de ejercicios fisicos que pueden provocar la ruptura de
vasos sanguineos en dermis papilar con una subsecuente acu-
mulacién de sangre en la epidermis. Mientras la sangre esta
atrapada dentro del estrato corneo estara protegida de las cé-
lulas fagociticas que normalmente la degradarian, lo que da
como resultado un transito retrasado a través de la epidermis®
Se han reportados casos en pacientes tomando anticoagu-
lantes antes de la aparicion de sus lesiones!> La existencia de
terminologia como hematoma subcérneo representa a nuestro
entender estadios evolutivos de la lesién que probablemente
se inicia en la dermis y asciende hasta el espacio cérneo. Se
observa sobre todo en aquellos deportes asociados con fre-
cuentes arranques y paradas rdpidas como son baloncestos,
tennis, lacrosse o football soccer-® siendo los adolescentes y
adultos jovenes los mas afectados por ser la edad de practica

de deportes activos.

LOCALIZACION

Por la intima relacién con traumas precedentes las zonas ma-
yormente afectadas son plantas y con menor frecuencia palmas
y, en relacién con ejercicios fisicos o deportes activos los ta-
lones son los que con mayor frecuencia presentan lesiones las
cuales son conocidas como talén negro o petequias calcaneas,®
pudiendo ser unilaterales en caso de traumatismos focales o
bilaterales en caso de talén negro como en los casos reportados
por Crissey+ Por lo comn son solo una o dos lesiones, sin em-

bargo existen reportes de casos con lesiones multiples’
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CUADRO CLINICO

Se presenta con maculas bien delimitadas redondeadas
o irregulares, unas veces lineares y otras puntiformes
y en ocasiones algo nodulares con una variaciéon de
color que va del negro azulado a marrdn violeta y ubi-
cadas en las zonas antes citadas. Por lo comun pre-
sentan antecedentes de un trauma previo, siendo los
adultos jovenes los mas afectados por la practica de

deportes predisponentesit°

DIAGNOSTICO

1. Clinico: Basado en las caracteristicas lesionales,
ubicacién y antecedentes, sin embargo ante la duda
de neoplasias melanociticas a veces es necesario
realizar un examen dermatoscdopico o una biopsia
que definan el proceso.

2. Histopatolégico: El mismo pondra en evidencia la
presencia de hemorragia dentro del estrato cérneo

3. Prueba del raspado: La cual se considera positiva
cuando se obtiene la eliminacion total o parcial de
la pigmentacién mediante el raspado del estrato
corneo de la lesion con un bisturi o con una cureta’s

4. Dermatoscépico: La dermatoscopia es una técnica til
y no invasiva y que permite actualmente el diagndstico
de muchas enfermedades cutaneas, sin embargo
existen pocos trabajos centrados en las caracteristicas

dermatoscépicas de la hemorragia intracérnea.

A continuaciéon exponemos las caracteristicas derma-
toscopicas tanto de la lesién melanocitica como de la

hemorragia intracérnea.

DERMATOSCOPIA DE LA LESION NEVICA

Los hallazgos dermatoscépicos mas comunes en las lesiones
melanociticas acrales fueron reportados por Emiroglu et al?¢
en un estudio realizado en 210 pacientes con nevos acrales
en los que encontraron los siguientes porcentajes:

- Patrén paralelo del surco: 41,4%

+  Patrén globular: 11,4%

- Patron fibrilar: 10,5%

- Patrén combinado: 9,1%

+  Patrén enrejado: 7,1%

+  Patrén homogéneo: 5,7%

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 2 | N°3 2020
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+  Atipico: 3,8%
. Patrén paralelo de la cresta: 12,9%
- Patrdn reticular: 1%

. Patréon punteado de la cresta: 0,5%

A su vez el patrdon paralelo del surco tiene 4 variantes:
+  De una sola linea: 58,6%

- Linea punteada tnica: 16,1%

«  Doble linea: 8%

- Linea punteada doble: 17.2%

Un estudio bastante completo de las caracteristicas der-
matoscopicas de los nevos melanociticos acrales fue el
realizado por Osdemir et al¥, quienes examinaron 2625
pacientes con nevos melanociticos acrales reportando
el predominio de:

- Patr6n paralelo del surco: 58,5%

- Patron fibrilar: 12,2%

- Patrén enrejado: 6,4%

«  Patr6én homogéneo 6,4%

Los otros patrones presentaron porcentajes menores,
pero es interesante que en el mismo trabajo se com-
paran las caracteristicas dermatoscopicas entre los di-
ferentes nevos melanociticos. En el caso del nevo de la
union predomina el patron paralelo del surco en 8 pa-
cientes, patrén enrejado en 3, atipico en 3 y fibrilar y

homogénea con 1 caso cada uno?

DERMATOSCOPIA DE LA HI

En un estudio de Zalaudek et al. reportan (12) las caracteris-

ticas dermatoscopicas encontradas en 15 pacientes con HI.

Color

. Negro rojizo (40%)

- Marrdn a negro (33%)

+  Grisaceo negruzco a gris-marrén (26,7%)

Patrén pigmentario

- Pigmentacion homogénea rojo negruzca (53,3%) 6 casos

+  Patrén de crestas paralelas (pigmentacién a lo largo de las
crestas) (40%) 5 casos

+ Patr6n paralelo del surco (pigmentacion a lo largo de los
surcos) (40%) 1 caso

+  Patron fibrilar (lineas perpendiculares a las crestas) 1 caso

Glébulos rojo negruzcos periféricos o satélites inde-

pendientes del cuerpo de la lesion (46,7%)
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Enotro estudio de Faruk et al® en 20 pacientes, 14 hombres
y 6 mujeres reportan una edad media de 41,4, una media
de duracion lesional de un mes, siendo la planta la loca-
lizacién mas frecuente (12,60%) seguido por las palmas
(25%). De los 20 pacientes solo 4 tenian antecedentes
de trauma y dos pacientes recibian anticoagulantes. La

prueba del raspado fue positiva en todos los casos.

Dermatoscopicamente, el patrén pigmentario predo-
minante fue el homogéneo (13,65%). De otro lado 55%
mostraron un patrén globular y 40% mostraron un
patrén paralelo de la cresta. En 40% de los casos hubo
una combinacién de patrén globular y homogéneo. Los
globulos estaban separados del cuerpo lesional en 30% y

en 10% estaban ubicados en la pigmentacion homogénea.

Uslu et al® reportan un caso de HI con caracteristicas
clinicas y dermatoscépicas de melanoma lentiginoso
acral y sefialan que si bien generalmente las caracte-
risticas dermatoscopicas del MM son diferentes de la
HI (variedad de colores, patrén paralelo de la cresta y
caracteristicas dermoscdpicas de regresion en el me-
lanoma, mientras que en HI predomina la pigmentacién
homogénea asociada a glébulos periféricos o satélites sin
olvidar que el patrén paralelo de la cresta puede ser en-
contrado en 40% de los casos de HI) sin embargo, el caso
de Uslu presentaba caracteristicas sugestivas de MM por

lo que el estudio histopatolégico fue determinante.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se lo hara con verrugas plantares, lentigos, nevo mela-
nocitico acral, nevo displasico, melanoma acral o hemo-
rragia traumatica. Tanto hematoma intracérneo como el

subcdrneo pueden convertirse en un desafio en el dife-

E. Uraga et. al

rencial con el melanoma lentiginoso acral in situ o in-
vasivo pues como indica Kaminska en su articulo® el
patron paralelo de la cresta muy sugestivo de melanoma
esta presente también en la HI en 40% de los casos y
por otra parte sefiala que a veces no es facil distinguir la
ubicacién del pigmento bien sea que se trate de surcos o
crestas , mas atn si la lesion es mas antigua y si muestran
un patrén paralelo de la cresta dificulta el diferencial
entre purpura friccional y melanoma acrals e incluso con
lesiones pigmentarias de origen ocupacional que exiben
el patrén paralelo de la cresta como el caso que reportan
Tanioka et al. en un trabajador que empapaba su bota
con parafenilendiamina y produjo las lesiones plan-
tares?* Todo lo anterior da como resultado que el diag-
nostico de una lesion pigmentada sea mucho mas dificil
siendo por ello necesario un minucioso examen clinico,
dermatoscodpico e histopatoldgico sin olvidar la prueba

del raspado en la bisqueda de un correcto diagndstico.

EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD

Las lesiones se resuelven en forma espdntanea con
el paso del tiempo y a medida que el estrato cérneo
afectado se va desprendiendo o si se acelera este proceso

mediante la eliminacién del mismo:

TRATAMIENTO

Por lo comtin no es necesario por ser un cuadro benigno

y autolimitado.

CONCLUSION

Si bien la HI es un proceso relativamente de facil diag-

nostico clinico y mas adn cuando existen antecedentes

COLOR COLOR COLOR GRIS PATRON
NEGRO- MARRON A 0SCURD A PATRON PATRON PARALELO DE
ROJIZO NEGRO GRIS MARRON HOMOGENED GLOBULAR LA CRESTA

Zalaudek 15 casos 40% 33% 26,7% 53,3% 46,7% £0%

Faruk 20 casos Predomina 13,65% 55% 40%

Uslu 1 caso + +
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de traumatismo focal, en ciertos casos este proceso
puede dar lugar a confusiones con nevos melanoci-
ticos>2 especialmente cuando la dermatoscopia muestra
caracteristicas mas propias de nevos melanociticos o
incluso de melanoma acral y es que no debemos olvidar
que en estos casos la prueba del raspado puede ser in-
usualmente negativa y la dermatoscopia también puede
presentar colores y patrones que provocan confusion,
esta técnica sin embargo se ha convertido en un método
diagndstico no invasivo que a pesar de los casos con-

fusos facilita mucho el diagnéstico.
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ABSTRACT

Intracorneal hemorrhage (IH) is a condition reported under multiple

meanings, all referring to an asymptomatic skin lesion, generally related

to previous trauma, which is preferentially located in acral areas. Histolog-

ically, the presence of blood within the stratum corneum is characteristic.

The case of a patient who consults for presenting two lesions with nevic ap-

pearance located on the sole of the right foot is reported; the first one of long

evolution and the second one, and main motivation for the consultation, of

a month-evolution. The clinical and dermoscopic examination of the two le-

sions is performed and they are referred for histopathological study.

INTRODUCTION

SYNONYMY

This process was firstly reported in 1961 by J. Crissey
and J. Peachey by the name of calcaneal petechiae. The
authors state that, prior to the publication of the ar-
ticle, they observed 16 cases for two years. The afore-
mentioned lesions manifested as highly characteristic
bilateral and symmetrical eruptions located on the
heels of basketball players and attributed to intense
sports activities. Such lesion’s relevance lies on its dif-
ferentiation from malignant melanoma? However, not
every case arises from sports activities. There are cal-
caneal petechiae case reports without any mention of

this type of practice?

Medical literature has exposed more than 18 names
that describe lesions manifesting blood within the
stratum corneum. For example, the intracorneal hem-
orrhage, calcaneal petechiae, plantar pseudochromhi-
drosis, black heel and talon noir, basketball player heel,
tennis player heel, tennis player toe, subcorneal he-
matoma, hemorrhagic hyperkeratosis, posttraumatic
punctate hemorrhage of the skin, purpura traumatica
pedis, disseminated subcorneal hematoma, pigmented
palmar petechiae, black palmar macule, playstation
thumb, sharp intraepidermal hemorrhage, disseminated

punctate intraepidermal hemorrhage, black palm.
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The most common name is black heel, as it corre-

sponds to the most frequent location3-°

CLINICAL CASE

A 35-year-old female patient presents with two small
lesions located on the right foot’s sole (picture no. 1).
The first lesion, which she manifests since childhood,
is located on the anterior third of the sole (red circle).
The second one, and the main focus of the con-
sultation, is located on the inferior third of the sole
(vellow circle). Moreover, it is a month-old injury
causing a slight sensation of pain. The patient does
not report any previous trauma in her medical history.

Furthermore, she does not practice any sports.

She did not take a scraping test to rule out IH, but rather
solicited a histopathological study of both lesions.

1 a”‘i

Picture No. 1 Two plantar lesions are appreciated. The first one,
encircled in red, corresponds to the injury that is present since
childhood. The second one, encircled in yellow, represents the
month-old lesion.

The lesion located on the anterior third of the foot
manifests irregular margins, a smooth surface, and
dark brown pigmentation,; it is also asymptomatic. The
patient states the lesion has been present since she
remembers. However, she cannot recall if it is a birth

injury. It measures 0.8 x 0.5 cm in diameter.

Dermoscopy (picture no. 2) reveals pigmented, ir-
regular lesion showing parallel furrow pattern and
infrequent double line disposition. This dermoscopic

image is highly characteristic of acral melanocytic nevi.
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Histopathology (picture no. 3) exposes: Acral skin
with melanocytic proliferation, constituted by scarce
rounded and regular nests located at the dermoepi-
dermal junction. Melanocytes exhibit large, slightly
eosinophilic and finely pigmented cytoplasm. Dermis
shows numerous melanophages. No particular changes

suggest malignancy.

Diagnosis: Junctional melanocytic nevus

The second lesion, located on the inferior third of
the sole presents with regular, dark and smooth
margins, measuring 0.6 x 0.4 cm in diameter. The

patient pointed out the lesion is accompanied by

mild pain or sensitivity.

Picture no. 2 Melanocytic lesion showing parallel furrow pattern
and double line disposition.

Picture no. 3 Histopathology reveals melanocytic proliferation
disposed in nests at the dermoepidermal junction.
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Dermoscopy (picture no. 4) shows purplish-red central
portion and red peripheral area. The lesion is usually
homogeneous, without parallel furrow patterns, which
are common on acral melanocytic lesions. Several small

globules are observed within the lesional peripheral area.
Histopathology (picture no.5) reveals acral skin with
intracorneal hemorrhage. No melanocytic proliferation

is observed.

Diagnosis: Intracorneal hemorrhage

Picture No. 4: Dermoscopy exposes a purplish-red homogeneous
area (white star), and a dark red area (red triangle). The image on
the right shows peripheral globules; it corresponds to an amplified
portion of the yellow circle.

Picture No. 5 Histopathology evidences the presence of highly
marked intracorneal hemorrhage.

E. Uraga et. al

DISCUSSION

Although the patient presented with two lesions, the first one,
junctional melanocytic nevus, did not raise any concerns, as no
changes appeared since childhood. Junctional melanocytic nevus
displays both clinical and fairly classic dermoscopic features,
along with histopathological confirmation. Consequently, it is
reported in a superficial manner. Nonetheless, it does provoke
interest as it is located on the same foot as the second lesion and
presents some infrequent correlation with intracorneal hemor-

rhage (the main focus of the article’s next section).

ETIOLOGY OF INTRACORNEAL HEMORRHAGE

IH corresponds to the presence of blood inside the stratum
corneum due to localized trauma or sports-related blood vessel
ruptures in the papillary dermis, which causes immediate
blood accumulation in the epidermis. The blood, trapped in the
stratum corneum, is walled off from the phagocytic cells which
would usually degrade it. As a result, there is a delayed transit
through the epidermis® There are case reports of patients who
have taken anticoagulant drugs before manifesting these le-
sions? Terminology, such as subcorneal hematoma, may rep-
resent lesional evolutive stages. For example, this lesion might
have initiated in the dermis to ascend to the corneal space. This
type of injury is mainly associated with high-impact sports
which involve frequent and quick starts and stops, such as
basketball, tennis, lacrosse or soccer:3-® Adolescents and young
adults are most commonly affected due to their frequent par-

ticipation in sports.

LOCATION

The most common areas affected are the soles of the feet due
to their close relation to precedent trauma. This lesion mani-
fests less commonly on the palms of the hands. Furthermore,
heels are closely linked to sports activities; therefore, they
frequently manifest lesions known as black heel or calcaneal
petechiae;° which may be unilateral, in the case of focal trau-
matism, or bilateral, in the case of the black heel (as in the
reports by Crissey)! Generally, this condition corresponds
to one or two lesions. Nevertheless, there are case reports of

multiple lesions?
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CLINICAL PICTURE

Well-delimited rounded and irregular macules are ob-
served. Occasionally, they are linear or punctiform. In
addition, they may be nodular, vary in color (bluish
black or purplish brown) and be located at the afore-
mentioned areas. They are usually preceded by a
medical history which consists of previous trauma that
is mostly experienced by young adults with a tendency

to practice high-impact sportsi-

DIAGNOSIS

1. Clinical: based on lesional features, location and
medical history. However, if uncertain about the
presence of melanocytic neoplasms, one must
perform a definitive dermoscopic exam or biopsy.

2. Histopathological: It evidences the presence of
hemorrhage within the stratum corneum.

3. Scraping test: This test, performed through the
scraping off of the lesional stratum corneum with a
scalpel or needle}s is considered positive when there
is complete or partial removal of the pigmentation.

4. Dermoscopic: Dermoscopy is a useful, non-in-
vasive technique which currently allows physicians
to diagnose plenty of skin diseases. Nonetheless,
there are only a couple of studies that focus on IH

dermoscopic features.

Consecutively, the dermoscopic features of both melano-

cytic lesions and intracorneal hemorrhage are exposed:

DERMOSCOPY OF NEVIC LESION

The most common dermoscopic findings of acral me-
lanocytic lesions were reported by Emiroglu et al® A
study involving the participation of 210 patients with
acral nevi revealed the following percentages:

Parallel furrow pattern: 41.4%

Globular pattern: 11.4%

Fibrillar pattern: 10.5%

Combined pattern: 9.1%

Lattice-like pattern: 7.1%

Homogeneous pattern: 5.7%

Atypical pattern: 3.8%

Parallel ridge pattern: 12.9%
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Reticular pattern: 1%
Dotted ridge pattern: 0.5%

Likewise, the parallel furrow pattern has 4 variants:
Single line: 58.6%
Single dotted line: 16.1%
Double line: 8%
Double dotted line: 17.2%

A highly extensive study about dermoscopic features of
acral melanocytic nevi was done by Osdemir et al (17),
who examined 2625 patients with the condition. It was
concluded that there was a predominance of:

Parallel furrow pattern: 58.5%

Fibrillar pattern: 12.2%

Lattice-like pattern: 6.4%

Homogeneous pattern 6.4%

The rest of the patterns were displayed at a minor rate.
Nevertheless, it is interesting to observe that this study
compares dermoscopic features between different mela-
nocytic nevi. In the case of the junctional nevus, the par-
allel furrow pattern is present in 8 patients; followed by the
lattice-like pattern, which is present in 3 and the atypical
pattern, present in 3 patients as well. Lastly, the fibrillar,

homogeneous patterns are present in 1 patient each.

INTRACORNEAL HEMORRHAGE DERMOSCOPY

A study by Zalaudek et al. highlights (12) the presence
of dermoscopic features found in 15 patients mani-
festing intracorneal hemorrhage.
Color
Reddish black (40%)
Brown to black (33%)
Blackish gray to brown-gray (26.7%)
Pigmentary pattern
Blackish-red homogeneous pigmentation (53.3%) 6 cases.
Parallel ridge pattern (pigmentation along the ridges)
(40%) 5 cases
Parallel furrow pattern (pigmentation along the fu-
rrows) (40%) 1 case
Fibrillar pattern (perpendicular lines along the ridges) 1 case
Peripheral blackish-red globules or independent sat-
ellites of the lesional body (46.7%)
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Another study by Faruk et al:® involves the participation
of 20 patients, 10 men and 6 women. The average age
of the group is 41.4 and the average lesional evolution
corresponds to a month. The most frequent location
turned out to be the sole of the foot (12.60%), followed
by the palms of the hands (25%). Out of the 20 partic-
ipants, only 4 presented with previous trauma, and 2
were taking anticoagulants. The scraping test was con-

sidered positive in all cases.

Dermoscopically, the predominant pigmentary pattern
turned out to be homogeneous (13.65%). At the same
time, 55% of the sample presented with a globular
pattern, and 40% manifested a parallel ridge pattern.
40% of the cases presented with a combination of
the globular and homogeneous pattern. In 30% of the
cases, globules were separated from the lesional body.
Moreover, in 10% of the cases, globules were located in

the homogeneous pigmentation.

Uslu et al® report an IH case manifesting clinical and
dermoscopic features of acral lentiginous melanoma.
Even though this case highlights the differences between
the dermoscopic features of the melanoma and the in-
tracorneal hemorrhage (melanomas display different
colors, a parallel ridge pattern and regressive dermo-
scopic features, while IH exposes homogeneous pigmen-
tation associated with peripheral globules or satellites
and a 40% probability of parallel ridge pattern presence),
it also confirms there are features suggestive of mel-

anoma. Therefore, histopathology was a decisive factor.

E. Uraga et. al

DIFFERENTIAL DIAGNOSIS

This would be performed in the case of plantar warts,
lentigines, acral melanocytic nevi, dysplastic nevi, acral
melanomas or traumatic hemorrhage. Both the intra-
corneal and subcorneal hematoma may represent a
challenge while performing their respective differential
diagnoses with the in situ or invasive acral lentiginous
melanoma. As Kaminska’s article states?® the parallel
ridge pattern, which is highly suggestive of melanoma,
is present in 40% of IH cases. At the same time, the ar-
ticle also reveals that it is not always easy to distinguish
the location of the pigmentation, whether it is ridged
or furrowed. Furthermore, the fact that the lesion is
older and shows a parallel ridge pattern complicates
the differential diagnosis between frictional purpura
and acral melanomas This occurs even with occupa-
tional pigmentary lesions, which exhibit a parallel ridge
pattern. For example, Tanioka et al. reported the case
of a worker that soaked his boot in paraphenylenedi-
amine, which caused him to manifest plantar lesions?'
This results in complicated diagnoses for pigmented
lesions. As a consequence, to perform a correct diag-
nosis, a thorough clinical exam is required, along with a

rigorous dermoscopy, histopathology and scraping test.

DISEASE EVOLUTION

Lesions resolve spontaneously after some time as the
affected stratum corneum detaches itself. However, to
accelerate the resolution process, the stratum corneum

may also be removed®

COLOR COLOR COLOR GRIS PATRON
NEGRO- MARRON A 0SCURD A PATRON PATRON PARALELO DE
ROJIZO NEGRO GRIS MARRON HOMOGENED GLOBULAR LA CRESTA

Zalaudek 15 casos 40% 33% 26,7% 53,3% 46,7% £,0%

Faruk 20 casos Predomina 13,65% 55% 4,0%

Uslu 1 caso + +
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TREATMENT

Treatment is not usually required as this case is benign

and auto-limited.

CONCLUSION

Although the clinical diagnosis of intracorneal hemor-
rhage is relatively easy to perform, and more so when
there is medical history of focal trauma, there are cases
which may be confused with melanocytic nevi (22);
particularly when dermoscopies show features con-
sistent with melanocytic nevi or acral melanomas.
Furthermore, these cases may be accompanied by un-
usually negative scraping tests and dermoscopies man-
ifesting confusing colors and patterns. Nonetheless,
this technique has proven to be a non-invasive method

that facilitates diagnosis.
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HAGA SU DIAGNOSTICO

Placa verrucosa en mejilla
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CUADRO CLIiNICO

Paciente femenina de 13 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos de relevancia. Acude por presentar desde el naci-
miento a nivel de tercio inferior de mejilla izquierda, placa sobreelevada amarillo parduzca, polilobulada, de aspecto
verrucoso, bordes poco definidos y de configuracién eliptica (Fotografia 1), que mide aproximadamente 2.5 cm x 1.5
cm. A la dermatoscopia se aprecian estructuras papilares exofiticas dispersas que asientan sobre una superficie ma-
rrondcea en parches y rodeadas por lineas blanquecinas acompatiiadas en algunos sectores por discreta descamacion

(Fotografia 2).

Debido a la presentacién clinica poco especifica, se plantean varios diagnésticos diferenciales como xantogranuloma,

nevo sebdceo, nevo epidérmico lineal y verruga.

HAGA SU DIAGNOSTICO

Se decide confirmacién histolégica a través de biopsia incisional (Fotografia 3) destacando: acantosis, papilomatosis
con escaso infiltrado inflamatorio perivascular superficial y foliculos pilosos acompaiiados por numerosas glandulas

sebaceas compatibles con nevo sebaceo.
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DISCUSION

El nevo organoide, también llamado nevo sebdceo de
Jadassohn, fue descrito en 1895 como un hamartoma
complejo, que involucra al foliculo pilosebaceo, epi-

dermis y otras estructuras anexiales!

Su incidencia es variable segun los autores, acercan-
dose al 0.2%2 Puede ser congénito o desarrollarse du-

rante la primera infancia.

Sibien no se han podido dilucidar las causas que deter-
minan su aparicion, se sospecha de una malformacién
que afectaria tanto al ectodermo como al mesodermo.
Ademas, se ha postulado una mutacién somatica o
mosaicismo de un gen letal. Los sitios de predileccién
para la aparicion de esta lesion suelen ser la piel cabe-

lluda, caray cuello3

En 1965, Mehregan y Pinkus, describieron 3 etapas

clinicas:

1. Etapa infantil: 1a lesion se presenta como una placa
sin pelo amarillo brillante; a nivel histopatoldgico
llama la atencién la escasez de glandulas sebdceas

subdesarrolladas y foliculos pilosos.
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2. Etapa de la pubertad: existe crecimiento acelerado
de la lesion y se torna de aspecto verrugoso con es-
tructuras amarillentas lobulares.

3. Etapa final: se caracteriza por la presencia de né-
dulos o tumores, acompariados de telangiectasias

en lesiones més crénicasi-2

La importancia de su diagnéstico radica en su asocia-
cién con neoplasias secundarias: benignas, en la ma-
yoria de casos (70%) como tricoblastomas y el siringo-
cistadenoma papilifero, o malignas como el carcinoma
basocelular seguido del escamocelular y carcinomas in-
diferenciados* Ademas, el riesgo de una transformacién

maligna aumenta con la edads-®

Como parte de su evaluacion, la dermatoscopia resulta
una herramienta valiosa con la que podemos encon-
trar varios patrones como: el de glébulos amarillentos o
marrones agregados en grupos sobre un fondo amarillo
(1° etapa), el aspecto papilar grisaceo y lobular amarillo
blanquecino son observados con mayor frecuencia en la
2° etapa y el aspecto amarillento homogéneo con o sin
vascularizacién (vasos finos lineales irregulares o arbo-
rescentes) especialmente en la periferia son clasicos en

la 3° etapa o tumoral?
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Por otra parte, los hallazgos histopatolégicos que con
mayor frecuencia se describen son: la hiperqueratosis,
foliculos pilosos atréficos de presentacion alta, hiper-
plasia de glandulas sebaceas e hiperplasia verrucosa

epidérmica, entre otros3

Finalmente, el tratamiento de eleccion suele ser la resec-
cién quirdrgica? aunque otros autores prefieren man-
tener una conducta expectante a través de la observacion
de cambios llamativos como la ulceracién o aparicion de
nédulos, quistes o lesiones papilomatosas que nos harian
sospechar en una transformacion malignay por lo que re-

sulta fundamental la distincién temprana de estos signos.

1. Sucari M., Rios K., Vera C., Pérez C. (2015). Nevo sebaceo
de Jadassohn asociado a siringocistadenoma papilifero y
carcinoma basocelular. Dermatol Pert; 25 (4): 206-211

C. Valdivieso et. al

Kelati, A., Baybay, H., Gallouj, S., & Mernissi, F.
Z. (2017). Dermoscopic Analysis of Nevus Se-
baceus of Jadassohn: A Study of 13 Cases. Skin
appendage disorders, 3(2), 83-91. https://doi.
0rg/10.1159/000460258

Valdivia L., Escalante E., Escalante E., Garagorri E., Ca-
banillas J., Reina N. (2012). Caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas del nevus sebaceo de Jadassohn en el
Hospital Central de Aeronautica. Dermatol Peru; 22 (1)
Tovar A., Ramos M., Quifiones R., Barrientos J. (2015).
Dermatoscopia en tricoblastoma asociado con nevo
sebéceo de Jadassohn. Dermatol Rev Mex; 59:166-169.
Segars, K., Gopman, JM, Elston, JB y Harrington, MA
(2015). Nevus Sebaceus de Jadassohn. Eplasty, 15, ic38.
Lobato-Berezo, A., Aguilera-Peird, P., y Pujol-Vall-
verdl, RM (2018). Tumores de colisién sobre nevus
sebaceo: claves para su diagnoéstico dermatos-
copico. Actas Dermo-Sifiliograficas, 109 (7), 647-
648. doi: 10.1016 / j.ad.2017.04.034

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 2 | N°3 2020



C. Valdivieso et. al What Is The Diagnosis?

WHAT IS THE DIAGNOSIS

Verrucous plaque on the cheek
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CLINICAL PICTURE

The case of a 13-year-old female patient with no relevant medical history is presented. The patient manifests a
brownish-yellow elevated plaque in the lower third of the left cheek. This verrucous, polylobulated lesion, noted at
birth, presents with slightly limited margins and elliptical configuration (Figure 1), measuring approximately 2.5
cm x 1.5 cm. Dermoscopy reveals exophytic papillary structures dispersed through a brownish surface in the form of

plaques surrounded by whitish lines with a slight amount of desquamation in certain regions (Figure 2).

Due to the lack of specificity of the clinical presentation, several differential diagnoses are contemplated: xanthogran-

uloma, nevus sebaceous, linear epidermal nevus and warts.

WHAT IS THE DIAGNOSIS?

Histological confirmation through incisional biopsy (Figure 3) shows acanthosis, papillomatosis with discrete su-
perficial perivascular inflammatory infiltrate, as well as hair follicles surrounded by numerous sebaceous glands,

compatible with nevus sebaceous.
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DISCUSSION

Organoid nevus, also known as nevus sebaceous of Ja-
dassohn, was first described in 1895 as a complex ham-
artoma, involving the pilosebaceous follicle, epidermis

and other adnexal structures.

According to many authors, the incidence rate of this
lesion is variable (little less than 0.2%)2 It may be con-

genital or develop itself during early childhood.

Although causes for such lesion have yet to be deter-
mined, a malformation affecting both the ectoderm and
the mesoderm is considered as a probable causality. So-
matic mutation or lethal gene mosaicism has also been
suggested as a cause. This lesion is most commonly

identified on the scalp, face and neck3

In 1965, Mehregan and Pinkus described three clinical

stages:

1. Childhood stage: lesion manifests as a shiny and
yellow hairless plaque; histopathology shows little
to no underdeveloped sebaceous glands and hair

follicles.

2. Puberty stage: lesion exhibits accelerated growth
and becomes verrucous with lobular yellowish
structures.

3. Final stage: characterized by the presence of nod-
ules or tumors. Chronic lesions also present telan-

giectasias.

The importance of the diagnosis lies on its association
with secondary neoplasias: benign, which represents
most cases (70%), such as trichoblastomas and syrin-
gadenomatosus papilliferus; or malignant, such as basal
cell carcinoma, squamous cell carcinoma and feature-
less carcinomas# Additionally, the risk of malignant

transformation increases with ages-°

Dermoscopy, included in the overall examination, is a
valuable tool which shows several patterns: clustered
yellowish or brown globules on a yellow background (1st
stage); grayish papillary appearance and whitish-yellow
lobular aspect (2nd stage); homogeneous yellowish as-
pect with or without vascularization (fine linear irreg-
ular or arborescent vessels), especially at the periphery

(3rd stage - tumoral)?
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Conversely, the most frequent histopathological find-
ings are hyperkeratosis, immature hair follicles, seba-
ceous hyperplasia and verrucous epidermal hyperplasia,

among others3

To conclude, first-choice treatment is surgical excision?
However, other physicians choose to monitor the le-
sion, in case there is development of nodularities, ulcer-
ations, cysts or papillomatous lesions which may sug-
gest a malignant transformations Consequently, early

sign recognition is crucial.

1. Sucari M., Rios K., Vera C., Pérez C. (2015). Nevo se-
béaceo de Jadassohn asociado a siringocistadenoma
papilifero y carcinoma basocelular. Dermatol Perd;
25 (4): 206-211.
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DERMATOLOGIA EN IMAGENES

Dermatoscopia en Escabiasis

C. Peldez,* E. Uraga**

Paciente de 1 mes de edad, sin antecedentes de relevancia, es traida por sus padres por presentar papulas eritema-
tosas diseminadas en rostro, tronco y miembros superiores e inferiores; ademas presencia de papulo-vesiculas y
surcos lineales en palmas, plantas y espacios interdigitales, de 10 dias de evolucion aproximadamente. Al cuadro se
suma irritabilidad y disminucion de las horas de suefio. Los padres también presentaban lesiones diseminadas en

tronco y muslos con intenso prurito.

La impresion clinica fue de una escabiasis y la dermatoscopia de una lesiéon de planta de pie izquierdo, permitié
visualizar una estructura triangular de color marrén oscuro localizada en el extremo de una linea blanquecina on-
dulada. Se indico tratamiento escabicida tdpico, y para los padres terapia sistémica oral; se evidencio resolucién

completa de las lesiones en la visita de control.

La escabiasis es una ectoparasitosis en la cual el diagndstico definitivo estriba en la visualizacion del agente causal.
La dermatoscopia se considera un método no invasivo, accesible y facil para el diagnoéstico; tiene una sensibilidad del
91% semejante al raspado de piel (Test de Muller), por lo que podria reemplazarlo o guiar el sitio de toma de muestra.
El patrén dermatoscépico tipico de la escabiasis consiste en una estructura triangular de color marrén oscuro, como
en “alas delta,” ubicada en el extremo una linea blanquecina curva u ondulada como una “estela”; microscopica-

mente el triangulo marrdn oscuro corresponde a la parte anterior del acaro y la estela corresponde al surco.
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IMAGES IN DERMATOLOGY

Dermoscopy for Scabies

C. Peldez,* E. Uraga**

\

1-month-old patient with no relevant medical history is brought in by her parents. She presents with erythematous
papules scattered through the face, trunk and upper and lower limbs. In addition, she manifests 10-day-old papu-
lo-vesicles and linear ridges on the palms, soles and interdigital spaces. Moreover, the clinical picture includes irri-
tability and sleep loss. The parents also manifested disseminated lesions with intense itch on the trunk and thighs.
Based on the clinical impression, the diagnosis of scabies was confirmed. Furthermore, dermoscopy revealed a lesion

on the sole of the left foot, constituting a dark brown triangular structure located at the end of a wavy whitish line.

Treatment for the patient included a topical scabicide. The parents underwent oral systemic therapy. The follow-up

visit evidenced full resolution of all lesions.

Scabies is an ectoparasitosis. Its definitive diagnosis is based on the visualization of the causal agent. Dermoscopy is
considered as a non-invasive method, as well as easy and accessible for diagnosis. This procedure entails for a 91%
sensitivity; similar to skin scraping (Muller Test), which could, as a result, replace the method or indicate the sam-
pling site. The classic dermoscopic pattern of scabies represents a dark brown triangular and “jet with a contrail”
structure located at the end of a wavy or curved whitish line. Microscopically, the dark brown triangle corresponds

to the anterior part of the mite and the contrail corresponds to the ridge.
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— Normas de
Publicacion

La revista del centro dermatoldgico Dr. Uraga aceptara trabajos para su publicacién siempre que estén
relacionados con la especialidad y previa revision y aceptacion del Comité Editorial, con los asesora-

mientos que éste estime necesarios, sean estos modificaciones, correcciones o reducciones del trabajo.

La recepcidn de articulos o comentarios sobre los articulos publicados deben ser enviados al siguiente

correo: revistaclinicaeup@hotmail.com

La revista se publicara via on line 3 veces al afio (cuatrimestral). El idioma oficial de la revista es
espafiol, sin embargo se aceptaran trabajo es inglés, portugués e italiano y podran incluirse los si-
guientes articulos:

Editoriales

Articulos originales

Casos clinicos y reportes de casos

Articulos de revision

Cartas al Editor

Haga su diagndstico

Imagenes en Dermatologia

Dermatoscopia en imagenes

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
penado internacionalmente. En la primera pagina deben incluirse:

Titulo del trabajo.

Nombres y apellidos completos de cada autor.

Centros en los que se llev) a cabo el trabajo.

Dos a cinco palabras clave que sirvan, a juicio de los autores, para catalogar y fichar posterior-

mente el trabajo en los indices por materias y para el buscador electrénico.

Correspondencia: nombre, direccion, correo electrdnico y teléfono del autor principal.

PARA ARTICULOS ORIGINALES: Se incluiran trabajos originales de investigacion clinica y basica. El
numero de autores no debe ser superior a 6. La extensiéon mdaxima del texto sera de 3000 palabras
(excluyendo la pagina del titulo, resumen, bibliografia, tablas y pies de figuras). Se permitiran hasta

30 citas bibliograficas, 8 figuras y 5 tablas.

IMAGENES EN DERMATOLOGIA: Se consideraran para su publicacién imagenes originales y de alta
calidad que reflejen caracteristicas clinicas de enfermedades dermatoldgicas. La imagen debe ser
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Unica, aunque puede ser formada por una composicién de 2 fotografias como maximo, una le-
yenda explicativa de 250 palabras sin bibliografia ni resumen asociado. El titulo no debe contar

con mas de 10 palabras. Y se incluirdn 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 diagnodstico), pruebas complementarias (en caso de ser
necesarias), figuras a color clinicas, histolégicos y/o dermatoscdpicas, sin pie de figura
(maximo 3).

2. Para el diagndstico y comentarios, se permitiran maximo 450 palabras, excluyendo la biblio-
grafia. Debe comprender el diagnoéstico, evolucién y tratamiento del paciente, comentario

sobre la enfermedad y diagnéstico diferencial, finalmente maximo 6 citas bibliograficas.

CASOS CLINICOS: Incluye casos clinicos breves. Maximo 4 autores. La extension del texto sera
maximo 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, revisindolo en profundidad
a partir de evidencia cientifica actualizada. Extension del texto hasta 3500 palabras (excluyendo
pagina del titulo, palabras claves, resumen de 150 palabras maximo, bibliografias, tablas, y pies de

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

DERMATOSCOPIA PRACTICA: Para la discusién de casos clinicos donde la dermatoscopia aporta
la clave diagnéstica. Maximo 3 autores. No incluye resumen. Deberd contener: Presentacién del
caso clinico con maximo 2 imagenes clinicas y un texto breve, sin diagnéstico (hasta 50 palabras).
Hasta 2 imdgenes dermatoscépicas acompaiiadas de la frase: Cudl es su diagndstico?. Incluir co-
mentario de maximo 400 palabras, incluir la descripcién dermatoscoépica con las claves diagnds-

ticas y diferencial. 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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— Publishing
Guidelines

The magazine of the dermatology center Dr. Uraga will accept articles for publication that are con-
sistent with its specialty and previous revision and acceptance from the Editorial Committee, along

with the necessary assistance: modifications, corrections or reductions.

Articles or commentaries about publications must be sent to the following e-mail:

revistaclinicaeup@hotmail.com

The magazine will be published electronically three times a year (quadrimestral). The magazine’s
official language is Spanish. However, articles written in English, Portuguese and Italian will be ack-
nowledged. The following articles may be included:

Editorials

Original articles

Clinical cases and case reports

Revision articles

Letters to the editor

What is the diagnosis

Images in dermatology

Dermatoscopy in images

The articles are intended for this magazine’s publication only. Consequently, they must not have been
published in other sources or media. They must be original. Texts coming from the internet will not
be accepted. Plagiarism is punished by international law. The first page must include:

Title of the article

Full names and surnames of each author

The center at which the work was performed

Two to five key words that, according to the authors, are useful for posterior classification of the

articles in the indexes by subjects, as well as for the online search engine

Correspondence: the lead author’s name, address, e-mail and telephone number.

ORIGINAL ARTICLES: Original articles about basic and clinical research will be included. The number
of authors must not surpass 6. The maximum number of words of the text is 3000 (excluding the title
page, abstract, references, charts and figure footnotes). A maximum of 30 references, 8 figures and
5 charts will be admitted.

IMAGES IN DERMATOLOGY: Original and high-quality images reflecting clinical features of derma-
tologic diseases will be considered for publication. Singular images or those composed by a maximum
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of 2 photographs will be accepted, along with an explanatory legend of 250 words without any
references or associated abstract. The title must not contain more than 10 words. A maximum of

3 authors must be included.

MAKE YOUR DIAGNOSIS: It includes original, non-published clinical cases. A maximum of 3 au-

thors. Enter key words. Abstract is not included.

1. A presentation of the case containing a maximum of 200 words (including medical history,
physical examination, histopathology without diagnosis), complementary tests (if ne-
cessary), clinical, histological and/or dermatoscopic color images with no figure footnote (a
maximum of 3).

2. The diagnosis and commentary must be composed of a maximum of 450 words, excluding the
references. It contains the diagnosis, patient treatment and evolution, commentary about the

disease and differential diagnosis. Must include a maximum of 6 references.

CLINICAL CASES: It includes brief clinical cases. A maximum of 4 authors. The maximum number
of words for the text is 1000. Abstract of 200 words maximum. Key words. A maximum of 3 images

and/or charts. A maximum of 15 references.

LETTERS TO THE EDITOR: Section entitled to gather critical opinions, concordances, or another
type of relative observation to the magazine’s published articles. Suggestions, critiques or com-
mentaries may be added. A maximum of 4 authors. Abstract is not included. Key words must
be entered. The maximum number of words for this text is 800. 3 images and/or charts. A

maximum of 10 references.

REVISION: Its purpose is to update a dermatologic topic of interest and revise it thoroughly based
on up-to-date scientific evidence. The maximum number of words is 3500 (excluding title page,
key words, 150 word abstract, references, charts and figure footnotes). A maximum of 3 authors.

A maximum of 100 references.

PRACTICAL DERMATOSCOPY: For the discussion of clinical cases in which dermatoscopy contri-
butes with the diagnosis. A maximum of 3 authors. Abstract is not included. Must include: a pre-
sentation of the clinical case with a maximum of 2 clinical images and a short text without diag-
nosis (up to 50 words). A maximum of 2 dermatoscopic images accompanied by the phrase: What
is the diagnosis? Include a commentary containing a maximum of 400 words and the dermatos-
copic description with the diagnostic clues and differential diagnosis. Admission of a maximum

of 6 references.

The references of every publication must follow the Vancouver style. Moreover, images must be

sent in jpg format.
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