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Estimados compafieros:

Nos dirigimos a vosotros para anunciaros la celebracion de
nuestra VI Reunién Anual. Este afio, nos hemos propuesto
darle un formato distinto capaz de sumar las inquietudes
de todos nosotros. Constara de una Unica jornada el vier-
nes Y la sede sera Valencia -en nuestro Colegio de Médi-
cos- para facilitar el desplazamiento de todos. El programa
cientifico incluird un primer bloque matutino de comunica-
ciones libres en las que esperamos podamos compartir to-
dos nuestros casos. Por la tarde contaremos con una inte-
resante conferencia del experto y después continuaremos
con los casos interactivos. Finalmente haremos entrega de
las becas y premios.

Esperamos poder contar con todos vosotros!

Aprovechamos la ocasion para agradeceros vuestra cola-
boracion y confianza,

Un abrazo a todos,

La Junta
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09:00 a 09:30 h.

09:30a11:30 h.

Apertura Secretaria, acreditacion asistentes

Comunicaciones |
Moderadora: Dra. Violeta Zaragoza Ninet

Morfea post Radioterapia en paciente con cancer de mama.

Serie de casos clinicos en centro oncolégico
Adrian Diago Irache

Pacientes con artritis reumatoide y fotosensibilidad

Ana Mercedes Victoria Martinez, Nuria Lozano Rivas, Maria Rosario
Oliva Ruiz, Miguel Lova Navarro, Paloma Sénchez Pedrefio, Teresa
Martinez Menchdn, Marisa Céceres Cwiek, Antonio Clemente Ruiz
de Almirén, Antonio Clemente Valenciano, Jorge Martinez Escriba-
no, José Frias Iniesta.

Placas eritemato-violaceas asintomaticas como primera
manifestacion clinica

Angeles Arnandis Mufioz, César Lloret Ruiz, Sofia Lucas Truyols, Ja-
vier Sabater Adab y Virginia Pont Sanjuan

Un edema peculiar
M.* Macarena Giacaman Von Der Weth Victor Alegre de Miquel

RED IS AN ISSUE: reacciones cuténeas a pigmento rojo de
tatuajes

Benavente-Villegas F., Garcia-Briz M., Santos Alarcén S., Mone-
va-Léniz L., S&nchez-Motilla J., Prats - Mafiez A., Laforga-Canales J.,
Mateu-Puchades A.

Estudio comparativo intraindividula de tfd convencional en-
tre mal y BF-200 en queratosis actinica

Bernardo Bancalari, Carlos Serra-Guillén, Laura Calomarde, Adridn
Calomarde, Adridn Diago, Eduardo Nagore, Beatriz Llombart, Celia
Requena, Onofre Sanmartin, Carlos Guillén
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Poroqueratosis actinica superficila diseminada: tratamiento
con terapia fotodindmica con luz de dia en 2 casos

Blanca Ferrer Guillen, Amparo Pérez Ferriols, Pablo Hernandez Bel, M.?
Macarena Giacaman Von del Weth, Lorena Martinez Leborans, Daniela
Subiabre Ferrer, José Maria Ortiz Salvador, Cristian Valenzuela Oriate,
Jorge Magdaleno Tapial, Pedro Cornejo, Victor Alegre de Miquel.

Nuestra experiencia con Secukinumab en la practica clinica
habitual

José Marfa Ortiz Salvador

Tratamiento de la prp refractaria con Ustekinumab

Jennifer Piqueras Garcia, Miguel Angel Navarro Mira, Antonio Javier
Sahuquillo Torralba, Anaid Calle Andrino, Ignacio Torres Navarro,
Nohelia Guadalupe Rojas Ferrer, Rafael Botella Estrada, Paula Moles
Poveda

Apremilast en Pacientes oncolégicos: experiencia de nues-

tro servicio.

Victor Gonzélez Delgado, Pilar Cordero Romero, Inmaculada Molina
Gallardo, Encarnaciéon Montesinos Villaescusa, Maria Dolores Ra-
mon Quiler

Pausa-café

Comunicaciones I

Moderador: Dr. Pablo Hernandez Bel

¢Cuando debemos sospechar un sindrome phace? Espectro
clinico y criterios de diagnéstico

Inés Poveda Montoyo, Pedro Alvarez Chinchilla

Rapamicina topica y electrocoagulacion como tratamiento
de angiofibromas gigantes y desfigurantes en un paciente
con esclerosis tuberosa

Christiaan Quickenborne Ruiz, Miralles J, Moragén M, Soro P.
Neurofibromatosis. Revision de casuistica

Sergio Santos Alarcén
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Hemangiomas perineales, la importancia de la neuroimagen
Daniela Subiabre Ferrer, José Maria Ortiz Salvador, Marfa Macare-
na Giacaman Von der Weth, Blanca Ferrer Guillén, Lorena Martinez
Leborans, Cristian Valenzuela Ofiate, Jorge Magdaleno Tapial, Ana
Garcia Rabasco.

Nevus melanociticos acrales en edad juvenil; caracteristi-
cas clinico-patolégicas y estudio comparativo entre nevus
MANIAC y no MANIAC

Ana Esther Garcia Rabasco, Blanca Ferrer Guillén, Violeta Zaragoza
Ninet, Blanca de Unamuno Bustos y Victor Alegre de Miquel

Aplicacion clinica de la microscopia confocal de reflectancia
en el diagndstico de lesiones pigmentadas. Correlacién con
los hallazgos clinicos e histopatolégicos

Blanca de Unamuno, Anaid Calle, Antonio Sahuquillo, Paula Moles,
Jennifer Piqueras, Ignacio Torres, Nohelia Rojas, Rafael Botella.

Signo del dedo azul en un paciente en tratamiento inmuno-
supresor prolongado

Javier Sabater Abad, César Lloret Ruiz, Sofia Lucas Truyols, Angeles
Arnandis Mufioz, Esther Quecedo Estébanez.

Porocarcinoma. Aspectos clinicos, histopatolégicos e inmu-
nohistoquimicos en una serie de 4 casos

Laura Calomarde-Rees, Bernardo Bancalari, Adridn Diago, Victor
Traves, Celia Requena, Beatriz Llombart, Carlos Serra, Eduardo Na-
gore, Carlos Guillén, Onofre Sanmartin

Black is black
Sofia Lucas Truyols

Papel de la inmunohisogimica en el diagnéstico de la sifilis
Maria Isabel Garcia Briz, Sergio Santos Alarcén, Felipe Cesar Benaven-
te Villegas, Lya Magdalena Moneva Leniz, Ramdén Garcia Ruiz, Pilar
Soriano Sarrié, Raquel Dolz Gaitdn, Almudena Mateu Puchades

Comida de trabajo

Conferencia del experto “El color en dermatoscopia”
Dr. José Bafiuls Roca
Dermatdlogo del Hospital General de Alicante
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Casos interactivos

Retos terapéuticos:

Moderador: Javier Lopez y Manel Velasco
e LaFE

e VO

* Manises

e LaRibera

Retos diagnésticos:

Moderadores: Almudena Mateu y Elena Roche
General de Castellén

General de Valencia

Arnau

Peset

Clausura, entrega de becas y premios
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INnformacion General

SEDE DEL CONGRESO

COLEGIO DE MEDICOS DE VALENCIA
Avda. de la Plata, 34
46013 VALENCIA

CUOTAS DE INSCRIPCION

CUOTAS DE INSCRIPCION : 100€

La cuota de la inscripcién incluye:

- Asistencia a las sesiones cientificas
- Pausa de Café

- Almuerzo de Trabajo

- Contribucién a Premios y becas

INFORMACION GENERAL

Secretaria Técnica del Congreso
VIAJES EL CORTE INGLES, S.A. M.I.C.E. Valencia

Gran Via Fernando El Catélico, 3 b. 46008 VALENCIA (SPAIN)

Tel. (+34) 963 107 189 e Fax (+34) 963 411 046
Email: congresoSVDER@Viajeseci.es

NORMAS PRESENTACION RESUMENES

Cada presentacién oral dispondré de 5 minutos para su presentacién y 2 minutos de

discusion.
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Morfea post Radioterapia en paciente con cancer de mama.
Serie de casos clinicos en centro oncolégico

Adrian Diago Irache

Introduccién

La morfea post radioterapia (MPR) en pacientes con cancer de mama es una entidad
poco frecuente con una incidencia cada vez mayor debido al aumento de la cirugia con-
servadora como tratamiento de eleccién del cdncer de mama. Descrita por primera vez
en 1989, la MPR se presenta como una placa indurada de répida instauracién que apare-
ce en la zona de irradiacién o &reas adyacentes. En los Ultimos afios se han estudiado los
posibles factores de riesgo que predispongan al desarrollo de dicho cuadro.

Casos clinicos

Presentamos un total de 7 casos de MPR que fueron estudiados en nuestro centro, asi
como los anélisis anatomopatoldgicos realizados para su diagnéstico. Al mismo tiempo
revisamos la bibliografia en busca de factores de riesgo que predispongan a las pacien-
tes al desarrollo de dicha entidad.

Conclusién

La MPR es una entidad poco frecuente cuya aparicién tiene lugar varios meses después
del tratamiento con radioterapia, habiendo sido descrito casos afios o décadas después.
Su diagndstico ha de ser fundamentalmente histolégico para su diferenciacion de una
recidiva tumoral y de otras complicaciones asociadas a la radioterapia tales como la
radiodermitis crénica o la fibrosis inducida por radioterapia. Ni la edad, ni la dosis de ra-
dioterapia, ni el nimero de sesiones, se han visto relacionadas con un mayor riesgo de
desarrollo de la MPR.

Bibliografia

1. Garcia-Arpa M, Lozano-Martin E, Ramos-Rodriguez C, Rodriguez Vazquez M. Mor-
fea tras radioterapia en paciente con céncer de mama. Actas Dermosifiliogr
2015;106:243-245

2. Alhathlool A, Hein R, Andres C, Ring J, Eberlein B. Post-Irraiation Morphea: Case re-
port and review of the literatura. J Dermatol Case Rep. 2012 Sep; 28:6(3): 73-77
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Paciente con artritis reumatoide y fotosensibilidad

Ana Mercedes Victoria Martinez, Nuria Lozano Rivas, Maria Rosario Oliva Ruiz, Miguel Lova
Navarro, Paloma Sanchez Pedrefio, Teresa Martinez Menchén, Marisa Caceres Cwiek, An-
tonio Clemente Ruiz de Almirén, Antonio Clemente Valenciano, Jorge Martinez Escribano,
José Frias Iniesta.

1Servicio Dermatologia Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca de Murcia. ?Servicio
Dermatologia Hospital Comarcal del Noroeste de Caravaca. 3Servicio Reumatologia Hos-
pital Universitario Virgen de la Arrixaca de Murcia. “Servicio Reumatologia Hospital Comar-
cal del Noroeste de Caravaca.

Introduccion

Presentamos a una mujer de 30 afios con artritis reumatoide refractaria a tratamiento,
que comienza con fotosensibilidad y lesiones cuténeas en cara y escote.

Caso clinico

Paciente con antecedentes personales de tiroiditis de Hashimoto, diagnosticada en
2008 de artritis reumatoide (AR) poliarticular, con factor reumatoide y anticuerpos an-
tiproteinas citrulinadas positivos y nddulos reumatoides. A lo largo de la evolucién de
la enfermedad, es tratada con diferentes farmacos modificadores de la enfermedad y
farmacos biolégicos. En mayo de 2016 presenta brote de lesiones cuténeas en cara y
escote. La erupcién cuténea era fotodistribuida y clinicamente compatible con un lupus
eritematoso cuténeo subagudo. Se solicité una biopsia de piel en la que se observé
una dermatitis liquenoide y neutrofilica. Acompafiando a la clinica cuténea la paciente
presentaba febricula nocturna, aftas orales, astenia, disnea de moderados esfuerzos
y sindrome Raynaud. Analiticamente presentaba citopenias, ANAs 1/1280 y antiDNA
positivos. Se realizé el diagnéstico de lupus eritematoso sistémico (LES) con superposi-
cién con AR, también conocido como Rhupus. Se inicié tratamiento con Dolquine y pos-
teriormente inmunoglubilinas intravenosas, sin respuesta. Finalmente fue tratada con
belimumab, con muy buena respuesta desde la primera dosis.

Discusion

La coexistencia de dos o mas enfermedades del tejido conectivo en el mismo paciente
es unraro fendmeno, particularmente la coexistencia de LES y AR, la cual ha sido estima-
da entre el 0,01 y el 2%. El sindrome de Rhupus se define como una poliartritis simétrica

erosiva, acompafiada por signos y sintomas de LES y la presencia de autoanticuerpos
con alta especificidad. Estos pacientes se presentan con caracteristicas de AR, desa-
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rrollando posteriormente caracteristicas de LES; pocos lo hacen en forma simultdnea
y menos aun con LES como manifestacién inicial. En muchos de los casos descritos no
existe buena respuesta a farmacos modificadores de la enfermedad y se ha intentado
el tratamiento coninmunosupresores e incluso con farmacos biolégicos, asi como se ha
visto buena respuesta a rituximab, siendo eficaz tanto en las manifestaciones articula-
res, como en otras manifestaciones de lupus. Nuestra paciente no respondié a ninguna
de estas terapias y es el primer caso descrito con buena respuesta a belimumab.

Bibliografia
1. Emilio Pablo Ignacio Benavente, Sergio Oscar Paira. Rhupus: descripcién de 4 casos.
Reumatol Clin. 2011;7(5):333-335

2. Lilia Andrade-Ortega, Fedra Irazoque-Palazuelos, Sandra Mufiéz-Lépez, Victor Ma-
nuel Rosales-Don Pablo. Eficacia y tolerabilidad de rituximab en el tratamiento de
pacientes con rhupus. Reumatol Clin. 2013;9(4):201-205
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Placas eritematoviolaceas asintomaticas como primera
manifestacién clinica

Angeles Arnandis Mufioz?, César Lloret Ruiz?, Soffa Lucas Truyols?, Javier Sabater Abad! y
Virginia Pont Sanjuant
1Servicio de Dermatologia. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.

Introduccién

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria multisistémica de etiologia desconocida
que se caracteriza por la presencia de granulomas no necrotizantes. La sarcoidosis cuté-
nea afecta a un 25-30% de los pacientes, pudiendo ser la primera manifestacién clinica
y ciertas presentaciones pueden orientar sobre las alteraciones sistémicas subyacen-
tes y el pronéstico. Presentamos un caso de sarcoidosis cuténea y pulmonar con buena
respuesta al tratamiento con corticoides sistémicos e hidroxicloroquina.

Caso clinico

Varén de 63 afios sin alergias medicamentosas conocidas, hipertenso y diagnosticado
de psoriasis hace afios. Acudié a la consulta porque desde hace tres meses presenta
placas eritematovioldceas de aparicién simultanea en cara, tronco y zonas extensoras
de extremidades superiores e inferiores acompafiadas en el Ultimo mes de astenia y
disnea a moderados esfuerzos. Se realizaron una serie de pruebas complementarias
destacando en la analitica una linfopenia, hipercalemia e hipercalciuria y adenopatias
mediastinicas mdltiples junto con infiltrados pulmonares en las pruebas de imagen.
Ante la sospecha clinica, se realizé también una biopsia cutanea y pulmonar que mostré
multiples granulomas no nocrotizantes por lo que tras descartar el resto de patologias
que cursan con este hallazgo anatomopatolégico, se diagnosticé al paciente de sarcoi-
dosis sistémica. Se instaurd tratamiento con corticoterapia sistémica en pauta descen-
dente asociada a hidroxicloroquina con una clara mejoria subjetiva, disminucién progre-
siva de las lesiones cutdneas y mejoria tanto analitica como a nivel radiolégico.

Discusion

La prevalencia en Espafia es de 1’4/100.000 habitantes, es mas frecuente en mujeres
y se caracteriza por una distribucion etaria bimodal; un pico entre los 25-35 afios y otro
entre los 45-65 arios. La presentacidn clinica més frecuente es en forma de pdpulas o
placas de color rojo-marrén. Las lesiones predominan en cara, labios, cuello, tronco su-
perior y extremidades, con distribucién bastante asimétrica. La sarcoidosis cutdnea en

placas se asocia a un proceso mds crénico, con mayor frecuencia de recurrencias y sin-
tomas més persistentes incluyendo linfadenopatias, esplenomegalia, fibrosis pulmonar
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y uveitis. El diagndstico es de exclusién, con una historia clinica compatible acompafiada
de la presencia histolégica de granulomas no caseificantes. El tratamiento no esté es-
tandarizado, viene determinado por la gravedad y la progresion de la enfermedad y se
necesita un abordaje multidisciplinar en este tipo de pacientes. Cabe destacar la impor-
tancia del papel del dermatélogo ya que, como en el caso de nuestro paciente, la afec-
tacion cutdnea puede ser la primera manifestacién clinica de una sarcoidosis sistémica.

Bibliografia

1. Wanat K, Rosenbach M. A Practical Approach To Cutaneous Sarcoidosis. Am J Clin
Dermatol. 2014; 1-15.

2. Wanat K, Rosenbach M. (in press). Cutaneous Sarcoidosis. Clin Chest Med. 2015;
1-18.
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Un edema peculiar

Maria Macarena Giacaman Von Der Weth Victor Alegre de Miquel

Introduccién

El escleredema es una entidad infrecuente, de etiopatogenia desconocida, caracteriza-
da por un engrosamiento de la dermis con depdsito de mucina entre las fibras de colage-
no y que se manifiesta clinicamente como endurecimiento cutédneo predominantemente
de la mitad superior del tronco y regién cervicofacial.

Caso clinico

Mujer de 41 afios, obesa, presenta un cuadro de dos meses de evolucién caracterizado por
edematizacién progresiva de distribucién en cabeza, cuello, escote y miembros superiores
que al inicio se asoci6 a lesiones urticariformes. Al examen fisico destaca eritema, edema
e induracién de cara, cuello, nuca, escote y brazos. La analitica sanguinea realizada inclu-
yendo hemograma, bioquimica, proteinograma, autoinmunidad, funcién tiroidea y Beta-HCG
(por antecedentes de mola) fue normal. Se realiza TAC cervico-tordcico que muestra cre-
cimiento marcado del l6bulo tiroideo izquierdo que se punciona bajo guia ecografica, cuya
biopsia fue compatible con bocio nodular. El TAC abdomino-pélvico realizado no mostré ha-
llazgos significativos. Se inicia tratamiento con prednisona oral a una dosis méxima inicial de
0,5 mg/kg/dia con escasa respuesta, con marcada progresion del edema y sensacién de
disnea, por lo que se decide elingreso de la paciente. Se incrementa la dosis de corticoides
a 1 mg/kg /dia, sin mejoria evidente. Se realiza una biopsia cutdnea que evidencia engro-
samiento de la dermis reticular con fibras de coldgeno ensanchadas y separadas entre si,
compatible con escleredema, por lo que iniciamos tratamiento con fototerapia UVB.

Discusion

El escleredema se ha asociado principalmente a infecciones viricas y estreptocécicas,
gamapatias monoclonales, trastornos endocrino-metabélicos como diabetes mellitus,
patologias tiroideas y obesidad, como en el caso de nuestra paciente. No existe un tra-
tamiento especifico para esta enfermedad. Se han ensayado diferentes tratamientos,

con resultados variables, siendo actualmente la fototerapia considerada como trata-
miento de primera linea.

Bibliografia

- Rongioletti F, Kaiser F, Cinotti E, Metze D, Battistella M, Calzavara-Pinton PG et al.
Scleredema. A multicentre study of characteristics, comorbidities, course and thera-
py in 44 patients. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2015 Dec;29(12):2399-404.
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— Yoshimura J, Asano Y, Takahashi T, Uwajima Y, Kagami S, Honda H, Idezuki T, Igarashi
A, Sato S. A case of scleredema adultorum successfully treated with narrow-band
ultraviolet B phototherapy. Mod Rheumatol. 2016;26(2):302-6.

— Pitarch G, Torrijos A, Martinez-Aparicio A, Vilata JJ, Fortea JM. Scleredema of Buschke
associated with diabetes mellitus. Study of four cases. Actas Dermosifiliogr. 2005
Jan-Feb;96(1):46-9.
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Red is an issue: Reacciones cutaneas a pigmento rojo de tatuajes

Benavente-Villegas F.}, Garcia-Briz M.! Santos-Alarcén S.}, Moneva-Léniz L.}, Sdnchez-Mo-
tilla J.1, Prats-Mariez A.}, Laforga-Canales J.2, Mateu-Puchades A.?

Servicio de Dermatologia® y Servicio de Anatomia Patoldgica?, Hospital Universitario Doc-
tor Peset, Valencia.

Introduccion

Presentamos una serie de 8 pacientes con reaccién cutanea por hipersensibilidad a pig-
mento rojo de tatuajes con correlacidn clinico-patolégica.

Material y métodos

Revisamos las historias de pacientes controlados en Consultas Externas de Dermatolo-
gia del Hospital Universitario Dr. Peset con diagnéstico de reaccidon cuténea a pigmento
rojo de tatuaje, valorando la clinica que presentaban, los hallazgos anatomo-patoldgi-
cos, patologia asociada y el tratamiento pautado.

Resultados

De los 8 pacientes de nuestra serie, 5/8 tuvieron lesiones infiltradas con histologia de gra-
nulomas a cuerpo extrafio, y 3/8 tuvieron lesiones liquenoides con histologia de dermatitis
de interfase liquenoide. En aquellos con patrén granulomatoso se descarté sarcoidosis sis-
témica e infeccién por microorganismos. En todos los casos se realizé tratamiento con corti-
coides topicos, asociando en algunos corticoides intralesionales. En cuanto a los resultados,
se obtuvo en la mayoria un control més bien escaso a moderado de las lesiones cutdneas.
Discucion

La préactica del tatuaje ha tenido un incremento continuo en la sociedad occidental en
los ultimos 30 afios. Se han descrito reacciones cutaneas por hipersensibilidad a una
variedad de pigmentos de tatuajes, las que se limitan al &rea de un determinado color,
atribuyéndose a los materiales inyectados. El color méas reportado en la literatura es
el rojo, que tradicionalmente se confeccionaban a base de derivados del mercurio, y
posteriormente del cadmio, prohibidos hoy en dia. Actualmente se utilizan pigmentos
sintéticos organicos, que conllevan un menor riesgo de reacciones adversas, pero ain
asi pueden ocurrir. Diversos patrones histolégicos de reaccién estdn descritos, siendo el
mas frecuente el liquenoide, seguido de eczematoso, pseudolinfomatoso y granuloma-
toso. En ocasiones hay granulomas sarcoideos, que pueden ser la primera manifestacién
de una sarcoidosis sistémica. El tratamiento es poco efectivo, utilizdndose corticoides
topicos e intralesionales, laser y cirugia.
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Conclusion

Presentamos una serie de nuevos casos de reaccién cutanea a tatuajes limitada a la
zona de pigmento rojo, de los cuales desconocemos su composicién, que concuerda con
los otros casos reportados en la literatura, y que al igual que en éstos, con tratamientos
poco o sélo moderadamente satisfactorios. En nuestra serie de casos vimos un predo-
minio del patrén granulomatoso, con una adecuada correlacién clinico-patolégica en la
mayoria de ellos. Es fundamental descartar sobreinfeccién por micobacterias y sobre
todo, si hay un patrén granulomatoso, que no se esté frente a una sarcoidosis sistémica.

Bibliografia

1. FORBAT, Emily; AL-NIAIMI, Firas. Patterns of Reactions to Red Pigment Tattoo and
Treatment Methods. Dermatology and therapy, 2016, vol. 6, no 1, p. 13-23.

2. MORTIMER, N. J.; CHAVE, T. A.; JOHNSTON, G. A. Red tattoo reactions. Clinical and
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Estudio comparativo intraindividual de TFD convencional entre
MAL y BF-200 ALA en queratosis actinica

Bernardo Bancalari, Carlos Serra-Guillén, Laura Calomarde, Adrian Diago, Eduardo Nagore,
Beatriz Llombart, Celia Requena, Onofre Sanmartin, Carlos Guillén.
Serivicio de Dermatologia, Instituto Valenciano de Oncologia.

Introduccién

El aminolevulinato de metilo (MAL) (Metvix®, laboratorios Galderma) es el fotosensi-
bilizante que mas frecuentemente se utiliza en Europa para el tratamiento de terapia
fotodinamica (TFD) en queratosis actinicas (QA). Recientemente se ha comercializado un
nuevo fotosensibilizante aprobado por la FDA para QA, el 5-amilolevulinico en gel y for-
mulado en nanosomas (BF-200 ALA) (Ameluz gel®; Laboratorios Biofrontera), lo que le
otorga una hipotética mejor penetracién y en consecuencia mayor eficacia. Segln con-
cluyen dos estudios comparativos entre los dos fotosensibilizantes el BF-200 ALA seria
ligeramente superior en eficacia y en seguimiento a un afio que el MAL con unos efectos
secundarios similares en los dos grupos (1,2). Sin embargo, en la préctica clinica en ge-
neral y también segln nuestra experiencia, parece que con el BF-200 ALA se encuen-
tran mas casos de reacciones locales y efectos secundarios que con el MAL, utilizando
ambos farmacos bajo las mismas condiciones, tal y como sefialan sus fichas técnicas.

Objetivos

Comparar la TFD convencional entre MAL y BF-200 en términos de eficacia y tolerancia
en pacientes con QA.

Material y métodos

Disefiamos un estudio prospectivo, intraindividual, doble ciego, comparando el trata-
miento con TFD para QA entre MAL y BF-200 ALA. Seleccionamos pacientes de nuestro
centro con dos éareas similares y comparables de QA en cara o cuero cabelludo, con un
minimo de 8 QA cada una, entre marzo de 2014 y noviembre de 2016. Cada &rea fue
tratada con un fotosensibilizante elegido al azar, MAL o BF-200 ALA, y comparamos la
reaccion local, fluorescencia, eficacia, dolor y satisfaccién del paciente.

Resultados

Incluimos un total de 50 pacientes, con una media de QA de 13,5 por éarea tratada. La
eficacia para TFD fue similar, con un 56% de respuestas completas para MAL, y un 62%
para BF-200 ALA. Si consideramos la reduccion del nimero total de QA, MAL obtuvo un
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88% de respuesta versus un 89,6% con BF-200 ALA. Ambos resultados no fueron esta-
disticamente significativos. Tanto la emisién de fluorescencia como la reaccién local fue
notablemente mayor para BF-200 ALA versus MAL, siendo estadisticamente significa-
tivo. El dolor no pudo ser evaluado por el uso de anestesia en la mayoria de pacientes.

Discusion
En nuestro estudio podemos concluir que BF-200 ALA tiene una ligera mayor eficacia

que MAL en el tratamiento de la QA con TFD, a costa de producir una mucha mayor fluo-
rescencia y reaccién local que el MAL.
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Poroqueratosis actinica superficial diseminada: tratamiento con
terapia fotodindmica con luz de dia en 2 casos

Blanca Ferrer Guillen, Amparo Pérez Ferriols, Pablo Herndndez Bel, Maria Macarena Gia-
caman Von del Weth, Lorena Martinez Leborans, Daniela Subiabre Ferrer, José Maria Ortiz
Salvador, Cristian Valenzuela Ofiate, Jorge Magdaleno Tapial, Pedro Cornejo, Victor Alegre
de Miquel.

Introduccién

Existe una amplia variedad de opciones terapéuticas para el tratamiento de la poroque-
ratosis actinica superficial diseminada (PASD) con diversos resultados. Presentamos 2
casos de PASD tratados con terapia fotodindmica con luz de dia (TFDLD).

Material y métodos

Se llevé a cabo el tratamiento con TDFLD siguiendo el consenso hispano-portugués para
el tratamiento de las queratosis actinicas en 2 pacientes con historia de PASD de afios
de evolucién que habian recibido varios tratamientos previos con resultados poco sa-
tisfactorios. Se llevaron a cabo varias sesiones en miembros superiores e inferiores en
dias de temperatura media entre los meses de mayo y noviembre, teniendo en cuenta
la disponibilidad de las pacientes. Cada paciente recibié 3 sesiones, separadas por un
intervalo de al menos 1 semana. Se realizé una sesién en todas las areas afectas de
forma simulténea y 2 sesiones adicionales en cada &rea afecta de forma separada. En
cada sesién se empled 2 gramos de metil aminolevulinato (MAL, Metvix®).

Resultados

Las lesiones de los miembros superiores mejoraron o desaparecieron en ambos casos.
Las lesiones de los miembros inferiores se aplanaron con desaparicién de la descama-
cién. Ambas pacientes estaban muy satisfechas con los resultados terapéuticos. El tra-
tamiento fue bien tolerado y no se produjeron efectos adversos. Tras varios meses de
control la mejorfa persiste y no se han producido recurrencias.

Conclusién

La terapia fotodindmica convencional (TFDc) se ha empleado en el tratamiento de la
PASD en estudios previos con diversos resultados. Cavicchini et al emplea MAL y una
ldmpara de luz roja en 1 caso con resultados satisfactorios. Guarino et al presenta la se-
rie mas grande de 6 casos tratados con los mismos pardmetros obteniendo resultados
pobres, con Unicamente una leve disminucién de la hiperqueratosis en 4 de ellos. Hasta
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el momento solo 2 casos de PASD tratados con TFDLD han sido descritos en la literatura
por Salas et al. En ambos los resultados fueron satisfactorios y los pacientes permane-
cieron sin recurrencias tras 10 meses de control.

La TFDLD podria ser un tratamiento eficaz en la PASD fundamentalmente en los miem-
bros superiores, sin embargo son necesarios mas estudios.
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Nuestra experiencia con Secukinumab en la practica clinica
habitual. Factores predictores de la respuesta al tratamiento.

José Maria Ortiz Salvador

Introduction & objectives

Secukinumab en un antagonista de la IL-17A aprobado para el tratamiento de la psoria-
sis en placas moderada-grave. Los estudios en fase lll han demostrado un excelente per-
fil de seguridad y eficacia. Sin embargo, dichos resultados podrian variar en la practica
clinica habitual, ya que el perfil de paciente que recibe Secukinumab puede ser diferente
al reclutado en los estudios.

Se realizé un estudio prospectivo multicéntrico en cuatro centros de Valencia. Se tra-
taron 47 pacientes con psoriasis moderada-grave y se les administré Secukinumab
300mg una vez a la semana durante 4 semanas y luego cada 4 semanas. Se recogieron
datos clinicos y epidemiolégicos de los pacientes. En 17 pacientes se determinaron los
niveles en sangre de IL-17A previo al inicio del tratamiento. Se valoré la reduccién del
PASI frente al basal a las 4 semanas y a las 12 semanas de tratamiento.

Resultados

La edad media de los pacientes fue 48,1 afios (rango de 25 a 69 afios). El IMC fue de
30,25kg/m2. EL PASI basal fue de 14,1. 35 pacientes (75%) habian recibido previamente
uno o mas tratamientos biolégicos con fracaso primario o secundario. La media de trat-
amientos biolégicos previos fue de 1,9 (rango 0 a 6) En la semana 12, el 85,5% de los
pacientes alcanzé un PASI 75 y el 57,4% de los pacientes alcanzd una reduccién del
PASI mayor del 90%. 65,7% de los pacientes presenté un PASI absoluto inferior a 3 en la
semana 12. NingUln paciente presenté ningln efecto adverso moderado o grave durante
el tiempo de seguimiento. Los factores que se asociaron con una mayor posibilidad de
éxito del tratamiento con Secukinumab fueron no haber recibido anteriormente ningin
tratamiento biolégico y presentar niveles bajos de IL-17 en sangre.

Conclusiones

Secukinumab es efectivo y seguro en el tratamiento de la psoriasis moderada-grave.
La proporcién de pacientes que alcanzé el PASI-75 y 90 fueron similares a los de los
estudios piloto. Haber recibido multiples tratamientos biolégicos previos es el principal
predictor de fracaso a Secukinumab.
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Tratamiento de pitiriasis rubra pilaris refractaria con ustekinumab

Jennifer Piqueras Garcia, Miguel Angel Navarro Mira, Antonio Javier Sahuquillo Torralba,
Anaid Calle Andrino, Ignacio Torres Navarro, Nohelia Guadalupe Rojas Ferrer, Rafael Botella
Estrada, Paula Moles Poveda

Introduccién

La pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad papuloescamosa crénica inflamatoria de
baja incidencia que generalmente es autolimitada. Su patogenia se desconoce y por eso
su tratamiento es principalmente empirico.

Caso clinico

Varon de 88 afios que presenta como antecedentes hipertension, dislipemia, diabetes y
fibrilacién auricular. Su tratamiento habitual incluye vildagliptina, fenofibrato, enalapril,
amlodipino, warfarina y digoxina.

Acude a urgencias por empeoramiento reciente de lesiones cutaneas eritematosas y
descamativas en zona facial y brazos de largo tiempo de evolucién. Asocia conjuntivitis
y las lesiones se limitan a zonas fotoexpuestas. En este momento planteamos princi-
palmente la sospecha de eccema fototéxico y realizamos biopsia punch de las lesiones,
pautamos prednisona 30 mg/dia, metilprednisolona tépica, retirada de fenofibrato y
cambio de farmacos antihipertensivos.

En el seguimiento del paciente, las lesiones se extienden a tronco, extremidades inferio-
res, palmas y plantas a modo de placas anaranjadas que dejan islotes de piel respeta-
dos, siendo compatible el cuadro con pitiriasis rubra pilaris.

En la biopsia se observa una epidermis ligeramente irregular, paraqueratosis focal y dis-
creta vacuolizacién de la basal. En dermis papilar existe leve infiltrado linfoide perivascu-
lar y edema intersticial. La biopsia es compatible con pitiriasis rubra pilaris en fase inicial.

Se inicia acitretino a 25 mg/dia con posterior aumento a 35 mg/dia durante tres meses
y manteniendo prednisona a 45 mg/dia con mejoria inicial de las lesiones pero estabili-
zacién posterior, por lo que se decide inicio de ustekinumab a dosis de psoriasis, presen-
tando el paciente una respuesta favorable.

Discusién
La pitiriasis rubra pilaris es un trastorno de la queratinizacién donde parece que existe
una respuesta inmunitaria anormal a un antigeno desencadenante. Se ha observado en
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algunos pacientes un aumento de citoquinas innatas proinflamatorias como TNF-alfa y
citoquinas TH1 y TH17, similar a la psoriasis. Este mecanismo patogénico es una base
racional para plantear su tratamiento dirigido con terapias biolégicas en casos refracta-
rios. Existen casos aislados descritos en la literatura de pitiriasis rubra pilaris con buena
respuesta a anti-TNF, ustekinumab (anti-IL-12/IL-23) y secukinumab (anti-IL-17). En un
articulo reciente se describe que la mejoria clinica y anatomopatolégica de un paciente
con pitiriasis rubra pilaris en tratamiento con ustekinumab se produce paralela al des-
censo de expresion en piel de citoquinas TH17 (IL-17 y IL-22) pero no de TNF- alfa, por lo
que se plantea que el bloqueo del gje IL-23-TH17 sea una buena terapia dirigida contra
esta patologia. Sin embargo, para confirmar el rol de este mecanismo patogénico inmu-
ne serian necesarios mas estudios y reportes de casos en la literatura.

Bibliografia:
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Feldmeyer L, Mylonas A, Demaria O, Mennella A, Yawalkar N, Laffitte E, Hohl D, Gilliet
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- Ustekinumab as an alternative treatment option for chronic pityriasis rubra pilaris.
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Apremilast en pacientes oncolégicos: experiencia de nuestro
servicio

Victor Gonzélez Delgado, Pilar Cordero Romero, Inmaculada Molina Gallardo, Encarnacién
Montesinos Villaescusa, Maria Dolores Ramdn Quiles.

La psoriasis es un trastorno crénico e inflamatorio que afecta al 2-3% de la poblacién
mundial. Se trata de una enfermedad compleja y multisistémica que tiene un profundo
impacto negativo en la calidad del vida del paciente. El avance de la medicina en los
Gltimos afios ha modificado drasticamente la oferta terapéutica en este campo, permi-
tiendo un mayor control de los sintomas de la enfermedad, tanto cutdneos como sisté-
micos.

Apremilast, aprobado en septiembre de 2014 por la FDA para la psoriasis en placas mo-
derada-severa, es farmaco inhibidor de la fosfodiesterasa-4 (PDE4), que regula de forma
negativa la expresidn de citoquinas proinflamatorias, como IL-23 y TNF-alfa, y aumen-
ta los niveles de citoquinas antiinflamatorias como IL-10. Es, por tanto, un farmaco de
administracion sistémica que ejerce un papel en la regulacién del estado inflamatorio
de los pacientes psoridsicos, sin provocar una inmunosupresién directa como hacen los
farmacos biolégicos.

Presentamos una serie de pacientes con psoriasis en placas de intensidad moderada-se-
vera y con antecedentes oncolégicos, en los que descartamos el uso de tratamientos
biolégicos y que fueron sometidos a terapia con Apremilast.
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¢Cuando debemos sospechar un sindrome PHACE?. Espectro
clinico y criterios de diagnéstico

Inés Poveda Montoyo, Pedro Alvarez Chinchilla

Introduccion

El sindrome PHACE se caracteriza por la presencia de anomalias de la fosa posterior, he-
mangioma infantil (HI) segmentario, anomalias arteriales, cardiacas, oculares y defectos
en la linea media. Existe escaso consenso respecto a cdmo actuar ante la sospecha de
esta entidad. Sin embargo, recientemente se ha propuesto un protocolo para el cribado
de este sindrome y se han modificado sus criterios diagndsticos. Presentaremos cinco
casos que muestran el amplio espectro que puede constituir este sindrome.

Casos clinicos

El primer caso era una nifia con un HI segmentario periorbitario que ademds presentaba
una coartacién adrtica. El diagnéstico de PHACE fue definitivo.

El segundo paciente era una nifia con un HI segmentario facial en la que también se
objetivé un sindrome de Morning Glory y una opacidad retrocristaliniana. El diagnéstico
fue de PHACE definitivo.

Eltercer caso se trataba de una recién nacida con un Hl segmentario supraorbitario. Tras
la realizacién de pruebas complementarias no se objetivaron otras anomalias por lo que
se consideré un PHACE posible.

El cuarto caso era una neonata con un Hl segmentario mixto en regién periorbitaria,
preauricular, y lateral del cuello. El diagnéstico provisional es de posible PHACE a la es-
pera del resultado de las pruebas de imagen.

Por ultimo, presentamos un neonato con un defecto esternal y rafe supraumbilical sin
presencia de HI segmentario. Ante la sospecha de un sindrome PHACE se realizaron es-
tudios que identificaron anomalias en arterias cerebrales y cataratas. El diagndstico fue
de PHACE posible.

Discusion
Clasicamente se sospechaba un sindrome PHACE ante la presencia de un HIl segmenta-
rio. Sin embargo, segln el Ultimo consenso se ha establecido que ante la identificacién

de anomalias estructurales tipicas, aunque no exista un HI, también hay que considerar
este diagndstico. Estas anomalias estructurales se clasifican en criterios mayores y me-
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nores. Segun los nuevos criterios diagndsticos revisados, se considera PHACE definitivo
cuando se presenta un HI segmentario en cabeza junto con un criterio mayor o dos me-
nores o si presenta un Hl en otra localizacién junto con dos criterios mayores. En cambio,
cumplir dos o mas criterios mayores sin presencia de Hl segmentario, se considera como
posible PHACE.

Se debe realizar un cribado de este sindrome no solamente en nifios con un HI segmen-
tario en la cabeza sino también en pacientes con un Hl en otra localizacién que presen-
tan alteraciones estructurales tipicas y en nifios sin HI que presenten otras anomalias
caracteristicas del sindrome PHACE. Este cribado debe incluir un examen fisico comple-
to, una exploracién oftalmoldgica, la realizacién de un ecocardiograma y una resonancia
magnética de cuello y cabeza.

Conclusion

Presentamos cuatro pacientes con HI segmentarios faciales y un paciente con anoma-
lias estructurales sin afectacién cuténea. En todos ellos se sospeché desde un inicio
un sindrome PHACE. Con la nueva clasificaciéon se amplia el espectro de pacientes con
riesgo de presentar este sindrome y, por tanto, a los que se les debe realizar el cribado.

Bibliografia
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Rapamicina topica y Electrocoagulacién como tratamiento de
Angiofibromas gigantes y desfigurantes en un paciente con
Esclerosis Tuberosa

Quickenborne Christiaan, Miralles J, Moragén M, Soro P.

Caso Clinico

Reportamos un caso de un varén de 45 afios con Esclerosis Tuberosa y profundo retraso
mental, sin otros antecedentes de interés, derivado desde MAP por Angiofibromas gi-
gantes y desfigurantes que ocupaban toda la superficie nasal, provocéndole sangrados
recurrentes. Se inicié tratamiento con Rapamicina tépica (Sirolimus) al 0,4% en vase-
lina 5 veces/semana durante 3 meses. Presenté leve mejoria de lesiones con buena
tolerancia, por lo que decidimos mantener el tratamiento y se programa intervencién
quirdrgica para exéresis de elementos de mayor tamafio. Se realiza exéresis por afeitado
y electrocoagulacién de angiofibromas de mayor tamafio bajo anestesia general. Tras 8
meses de tratamiento con Rapamicina tépica y 5 meses post-intervencién quirdrgica
el paciente presenta una mejorfa significativa, con desaparicién de lesiones de mayor
tamario y disminucién de angiofibromas de menor tamario. A los 16 meses del inicio
del tratamiento (con descanso terapéutico durante tres meses en verano) el paciente
permanece con buena evolucidn clinica, sin presentar nuevos angiofibromas ni episodios
de sangrado durante todo el seguimiento, mostrando una marcada mejoria estéticay en
calidad de vida.

Comentario

La esclerosis tuberosa es una genodermatosis de herencia AD. La patogenia se debe
a mutaciones heterocigotas en los genes TSC1 y TSC2 que producen una activacién
constitutiva de mTORC1. Esta estimulacién se traduce en una proliferacién y diferen-
ciacién celular descontrolada, provocando la formacién multisistémica de tumoraciones
hamartomatosas (cuténeas, renales, cerebrales...) caracteristicas de esta enfermedad.
Las manifestaciones clinicas se presentan con frecuencia, penetrancia y severidad va-
riable. Una de las manifestaciones cutéaneas mas llamativas son los angiofibromas en la
pirdmide nasal. El arsenal terapéutico utilizado para los Angiofibromas es muy amplio,
incluyendo tratamientos fisicos (radiofrecuencia, crioterapia, dermoabrasién, electro-
coagulacién y Laser C0O2) y tratamientos médicos (Tranilast, podofilotoxina, rapamicina
tépica). No existe un algoritmo terapéutico universalmente aceptado debido a la baja
prevalencia de estas lesiones. La irrupcion de la Rapamicina tépica ha revolucionado el
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tratamiento de los AF, alcanzando respuestas formidables sin objetivarse los efectos
secundarios observados con su uso sistémico y minimizando las complicaciones y
secuelas permanentes observadas con las terapias fisicas clasicas. En base a estos
resultados se recomienda reservar las terapias fisicas para AF de gran tamafio y/o muy
desfigurantes alcanzéndose buenos resultados, pero con recidivas muy frecuentes. La
combinacién de terapias fisicas con Sirolimus tépico de mantenimiento podria resultar
de gran utilidad en pacientes con un mayor grado de severidad.

En nuestro paciente el uso de electrocoagulacién con Sirolimus tépico de mantenimiento
mostré muy buena respuesta con resolucién parcial de los AF y marcada mejoria
estética. Tras 16 meses de tratamiento no se evidenciaron nuevas lesiones.

Bibliografia
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RNeurofibromatosis. Revision de casuistica

Sergio Santos Alarcén

Fundamento (o introduccion)

La neurofibromatosis tipo 1 es el sindrome neurocutédneo mas frecuente con
aproximadamente 1 caso cada 3000 nacimientos. Se caracteriza por la presencia de
manchas café con leche, efélides axilares e inguinales, nédulos de Lisch en el iris, neu-
rofibromas cutdneos y, en ocasiones, gliomas de via 6ptica y displasias 6seas. Pese a su
frecuencia, existen pocas series de pacientes descritas en la literatura, de seguimiento
de la morbimortalidad asociada.

Material y métodos

Se realiza un estudio observacional retrospectivo en forma de serie de casos de neurofi-
bromatosis de nuestro servicio, con el fin de analizar los criterios fenotipicos y genotipi-
cos de dicha genodermatosis, asi como analizar su morbimortalidad asociada. Se inclu-
yeron pacientes con diagnéstico clinico o genético de neurofibromatosis. Asi mismo se
incluyeron pacientes, con diagndstico de neurofibromatosis segmentaria, y pacientes
con diagndstico de sospecha por cumplir algun criterio clinico. Asi mimo se incluyeron
pacientes pedidtricos en seguimiento por manchas café con leche sin cumplir criterio
clinico de Neurofibromatosis tipo I. Se incluyeron pacientes que consultaron en nuestro
servicio, desde 1 de enero de 2008 hasta 28 de febrero de 2017

Resultados (o caso clinico)

Se analizaron un total de 215 pacientes, 79 pacientes con diagndstico de neurofibro-
matosis 1, 37 pacientes con diagnéstico neurofibromatosis segmentaria, 22 pacien-
tes con un criterio clinico cumplido de neurofibromatosis tipo 1, y 77 pacientes en
seguimiento por manchas café con leche sin llegar a cumplir criterio clinico de neuro-
fibromatosis tipo I.

En el grupo con diagnostico de neurofibromatosis 1, se obtuvo 27 en edad pediétrica
[edad media 9,07(0-16)] con 51,85% de sexo femenino y 48,15% masculino. La edad
media en que se realiza el diagnéstico clinico siguiendo los criterios diagnésticos de
NIH consensus development conference fue de 2,59 afios. Se obtuvo 52 pacientes en
edad adulta [edad media 44,08 (19-78)] con 46% de pacientes de sexo femenino y 54%
masculino., la edad media de diagnéstico clinico fue de 14,03 afios. Se revisara las carac-
teristicas fenotipicas y genotipicas, asi como la morbimortalidad asociada.
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En el grupo con diagndstico de neurofibromatosis segmentaria, hubo se analizaron 12
pacientes pediatricos, con una edad media de 8,33 (1-15), siendo 3 nifias y 9 nifios. Con
una edad media de diagnéstico de 2,09 afios (1-5). Tanto en la poblacién pediatrica como
adulta, se solicitd fondo de ojo, no observandose nddulos de Lisch, en ningln paciente.
No hubo complicaciones en este grupo.

Se expondréan los diferentes andlisis de las diferentes poblaciones.
Discusion (o conclusi6n)

Existe actual controversia entre diferentes autores y diferentes especialistas, con res-
pecto al manejo y seguimiento de los pacientes con diagnéstico de neurofibromatosis.
Son necesarios estudios con mayor nimero de poblacién, con el fin de evidenciar la
posible morbimortalidad asociada con la neurofibromatosis.

Bibliografia
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Hemangiomas perineales, la importancia de la neuroimagen.

Daniela Subiabre Ferrer, José Maria Ortiz Salvador, Maria Macarena Giacaman Von der
Weth, Blanca Ferrer Guillén, Lorena Martinez Leborans, Cristian Valenzuela Ofate, Jorge
Magdaleno Tapial, Ana Garcia Rabasco.

Los hemangiomas son los tumores benignos més frecuentes de la edad pediatrica, ob-
servandose en el 10% de los nifios al afio de vida. Menos del 10% se localizan en el
drea perineal, en donde se complican con mayor frecuencia con ulceracién, hemorragia
o efecto de masa entre otros. En el afio 2006, tras el andlisis de la literatura de casos
previamente publicados, se propuso el acrénimo de sindrome PELVIS para los casos de
hemangiomas perineales asociados a malformaciones genitourinarias y neurolégicas.

Presentamos 2 casos de nifios con hemangiomas perineales valorados en nuestro ser-
vicio. El primer caso es una nifia de 2 meses que consulta por presentar un hemangioma
en la regién lumbar. Al examen fisico se observaba la lesién vascular con desviacién de
la linea media hacia la izquierda. No se observaban otras alteraciones ni malformaciones.
Se le solicité una RM lumbosacra que evidencié un lipoma en relacién con el cono medu-
lar y el inicio del filum terminal, observandose la médula anclada al lipoma. El segundo
caso es un nifio de 5 meses que consulta por una lesién a nivel lumbosacro desde el
nacimiento. Al examen fisico se observa un hemangioma de 2 cm con una pequefia ulce-
racion y una fosita sacra. Se solicita una ecografia que es informada como seno dérmico
presente y posteriormente una RM que informa un disrafismo cerrado y un lipoma del fi-
lum terminal. En ambos casos realizamos el diagnostico de sindrome PELVIS incompleto.

El sindrome PELVIS, acrénimo de hemangioma perineal, malformaciones genitales exter-
nas, lipomielomeningocele, anormalidades vesicorrenales, ano imperforado y apéndices
cuténeos es un sindrome poco frecuente. Presentamos 2 casos de sindrome PELVIS
incompletos con la presencia de hemangioma perineal y alteracién a nivel de la columna
lumbar. Cabe destacar la importancia de la neuroimagen en estos casos debido a que
ambos pacientes se encontraban asintométicos a nivel neurolégico, independiente de
ello se les realiz6 una RM en donde se observaron lesiones a nivel del canal medular, por
lo que seria razonable plantear la realizacién de un estudio de neuroimagen en todos los
pacientes con hemangiomas perineales, especialmente aquellos localizados en la linea
media.
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Nevus melanociticos acrales en edad juvenil; caracteristicas
clinico-patolégicas y estudio comparativo entre nevus MANIAC
y no MANIAC

Ana Esther Garcia Rabasco?, Blanca Ferrer Guillén?, Violeta Zaragoza Ninet!, Blanca de
Unamuno Bustos? y Victor Alegre de Miquel! del !Consorcio Hospital General Universita-
rio. Servicio de Dermatologia, Valencia y ?Hospital Universitario La Fe. Servicio de Derma-
tologia, Valencia

Introduccién

Presentamos nuestra serie de casos de nevus melanociticos acrales en edad juvenil con
el fin de analizar las caracteristicas clinico-patolégicas y de manera secundaria realizar
un estudio comparativo entre nevus MANIAC (acrénimo de Melanocytic Acral Nevus with
Intraepidermal Ascent of Cells) y no MANIAC

Material y métodos

Estudio descriptivo retrospectivo de los Ultimos 10 afios que incluye pacientes entre
3y 18 afios con nevus acrales extirpados en nuestro servicio. Se han recogido datos
clinicos (edad, sexo, raza y localizacién) y datos histolégicos (tamafio, mérgenes, origen,
tipo, afectacién anexial, inflamacién, pigmentacién de la capa cérnea, células pagetoi-
des). Se ha realizado andlisis estadistico (SPSS V21) mediante chi-cuadrado y t-student.

Resultados y conclusiones

Los pardmetros estudiados y analizados apoyan la benignidad de los nevus melanociti-
cos acrales. En el estudio comparativo no existen diferencias estadisticamente signifi-
cativas entre maniac y no maniac en ninguna de las caracteristicas histoldgicas. Si fue
significativa la diferencia en el didmetro siendo de 4,8 mm en maniac vs 2,9 en no maniac.
Por tanto, basandonos en nuestros resultados, no recomendamos la extirpacién de ne-
vus acrales dada la benignidad de las lesiones y la dificultad de la cirugfa en dicha loca-
lizacién anatémica.
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Aplicacion clinica de la microscopia confocal de reflectancia
en el diagnéstico de lesiones pigmentadas. Correlacién con los
hallazgos clinicos e histopatolégicos.

Blanca de Unamuno?, Anaid Calle?, Antonio Sahuquillo?, Paula Moles?, Jennifer Piqueras?,
Ignacio Torres?, Nohelia Rojas?, Rafael Botella*.

1Servicio de Dermatologia del Hospital Universitario y Politécnico La Fe. 2Servicio de Ana-
tomia Patoldgica del Hospital Universitario y Politécnico La Fe.

Resumen

La microscopia confocal de reflectancia (MCR) es una técnica de l&ser no invasivo que
genera imagenes baséndose en las diferencias de refraccién de las distintas estructuras
celulares. Permite obtener im&genes en tiempo real con una resolucién comparable a la
histologia convencional. Su utilidad ha sido reportada en diversos estudios, demostran-
do mejorar la precision en el diagnéstico de melanoma y céncer cutaneo no melanoma.
Se han descrito una serie de patrones confocales que nos permiten el diagnéstico dife-
rencial entre nevus y melanoma, que en ocasiones constituye un verdadero reto en la
préactica habitual.

Presentamos los resultados de un estudio retrospectivo efectuado en una serie de pa-
cientes con lesiones pigmentadas atendidos en el Hospital Universitario y Politécnico
La Fe desde junio del 2016 a febrero del 2017. Se realiz6 una evaluacion clinica y derma-
toscépica de todas las lesiones pigmentadas, seguido de la exploracién con MCR. Poste-
riormente las lesiones fueron biopsiadas o extirpadas en su totalidad para confirmar el
diagndstico. Se realizd una correlacién de los hallazgos obtenidos por MCR e histopato-
logia. Se compararon los diagndsticos obtenidos mediante la evaluacion clinica, por MCR
y el diagnéstico definitivo por histologia.
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Signo del dedo azul en un paciente en tratamiento
inmunosupresor prolongado.

Javier Sabater Abad, César Lloret Ruiz, Sofia Lucas Truyols, Angeles Arnandis Mufioz, Es-
ther Quecedo Estébanez. Hospital Arnau de Vilanova de Valencia

Introduccién

Elsigno o sindrome del dedo azul consiste en la aparicién de una coloracién azulo violécea
de uno 0 mas dedos en ausencia de un traumatismo evidente, lesiones graves inducidas
por el frio o trastornos que produzcan cianosis generalizada. Presentamos un caso de
este fendmeno en un paciente en tratamiento prolongado con inmunosupresores.

Caso clinico

Un varén de 76 afios, en tratamiento con 10 mg de metotrexate semanales por una ar-
tritis reumatoide, consultd por la aparicién en las 24-48 horas previas de unas lesiones
maculosas violdceas y asintomaéticas en el pie izquierdo. El paciente ya habia sido valo-
rado en nuestro servicio dos meses antes por la aparicién de una Ulcera cutanea en el
gemelo de la pierna derecha cuyo diagnéstico anatomopatolégico, tras la realizacién de
una biopsia, fue de vasculitis y que, en consecuencia, recibié tratamiento con corticoi-
des en pauta descendente. A la exploracién fisica se objetivd que las lesiones actuales
no desaparecian con la vitropresion, no eran palpables y se distribuian de forma par-
cheada a nivel del pie izquierdo, sin afectar a otros territorios. Ante la compatibilidad de
las lesiones con una vasculitis o una isquemia arterial se decidié ingresar al paciente en
medicina interna para estudiar la etiologia del proceso. Durante el ingreso, el paciente
recibié tratamiento con corticoides a dosis altas y prostaglandinas intravenosas y desa-
rrollé diversas complicaciones, entre las que destacan una neumonia por Pneumocystis
Jirovecii y una leishmaniasis visceral. Una vez descartada una posible isquemia arterial
y tras la mala evolucién de las lesiones a pesar del tratamiento administrado, se decidié
biopsiar una de las lesiones violaceas. El examen histolégico fue compatible con un Sar-
coma de Kaposi.

Discusi6n

Describimos el caso de un paciente con un Sarcoma de Kaposi, probablemente en
relacién con el tratamiento que recibia con metotrexate y prednisona, que se presenté
inicialmente como un dedo azul. El diagnéstico diferencial de este fenémeno puede ser

muy amplio y variado. Ante la posibilidad de que las lesiones puedan deberse a una
isquemia arterial conviene descartar patologias emboligenas y protrombdéticas, enfer-
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medades infecciosas como la sifilis y procesos vasculiticos. En ocasiones, una trombosis
venosa muy extensa (o flegmasia cerulea dolens) puede ser la responsable del signo
descrito. Por Ultimo, si no existe patologia arterial o venosa subyacente cabe pensar
en alteraciones a nivel de la circulacién sanguinea como las producidas por paraprotei-
nemias, trastornos mieloproliferativos crénicos o procesos crioglobulinémicos. Durante
el ingreso, nuestro paciente desarrollé diversas complicaciones que contribuyeron a la
acelerada progresiéon del sarcoma de Kaposi.

Como conclusién, presentamos el caso de un sarcoma de Kaposi en un paciente en tra-
tamiento inmunosupresor prolongado que se presentd inicialmente como un dedo azul y
cuya rapida evolucién se debid, en parte, a las complicaciones que presenté durante su
ingreso hospitalario. Destacamos también la importancia de descartar un compromiso
de la vascularizacién ante un miembro afectado por el signo o sindrome del dedo azul y
sugerimos, a raiz del caso presentado, el Sarcoma de Kaposi como posible diagnéstico
diferencial del mismo.

Bibliografia
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Porocarcinoma: aspectos clinicos, histopatolégicos e
inmunohistoquimicos en una serie de 4 casos

Laura Calomarde-Rees, Bernardo Bancalari, Adridn Diago, Victor Traves, Celia Requena,
Beatriz Llombart, Carlos Serra, Eduardo Nagore, Carlos Guillén, Onofre Sanmartin

Introduccion

El porocarcinoma ecrino es un tumor anexial cutédneo maligno, que deriva de la porcién
ductal intraepidérmica de las glandulas sudoriparas. Se trata de una neoplasia poco fre-
cuente, representa del 0.005% al 0.01% de todos los tumores cutaneos malignos.

Material y métodos

Presentamos 4 pacientes diagnosticados de porocarcinoma ecrino en nuestro servicio;
donde se evallan aspectos demograficos y clinicos, histopatoldgicos y sus caracteris-
ticas inmunohistoquimicas, comparandolos con las series de casos publicados en la li-
teratura.

Resultados

De nuestra serie de 4 casos, las edades se concentraron entre 61 y 73 afios. Tres pacien-
tes fueron varones. Tres casos se localizaron en cabeza y cuello y uno en ingle izquierda.
En todos los casos el tamafio fue igual o menor a 1,5 cm. En dos de ellos, el patrén clinico
fue papular rosado y en los otros dos, nédulo erosivo eritematoso. El tiempo de evolu-
cién oscilé desde 2 meses hasta 2 afios. En ninglin paciente se sospeché porocarcinoma
ecrino (el diagndstico clinico en tres pacientes fue de carcinoma epidermoide y en uno
de granuloma piogénico). Sélo un caso presenté metdstasis, tanto linfaticas como he-
maticas. A nivel histopatolégico, el madximo espesor tumoral que se observé fue de 15
mm y el minimo de 5,4 mm. El patrén de crecimiento fue expansivo en dos pacientes
e infiltrativo en los otros dos. Se describid ulceracidon y necrosis en tres casos. No se
objetivé componente benigno (poroma) en ningln paciente. Dos lesiones presentaron
extensioén intraepidérmica. El nimero de mitosis en 10 campos de 40x oscil6é entre 0 y
40. En un caso se objetivé invasion linfovascular y en otro infiltracién perineural. Se rea-
lizb estudio inmunohistoquimico para EMA, CEA, CK AE1/AE3, p63, p53, p16, ki67, ckit,
D2-40 en los 4 pacientes.

Discusi6n
Las caracteristicas demograficas, clinicas e histolégicas de nuestra serie se asemejan a
las descritas en la literatura. El porocarcinoma ecrino se presenta en pacientes de edad
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avanzada, sin clara predileccién por el sexo. Aparece preferentemente en las extremi-
dades inferiores y en cabeza y cuello. Puede adoptar mdltiples presentaciones clinicas,
considerandose un gran simulador. El estudio histolégico permitié establecer el diag-
ndéstico de porocarcinoma ecrino en todos los casos y ayuda a establecer los factores
prondsticos que determinarén la actitud terapéutica. Cuando existe afectacién metas-
tésica, el prondstico es sombrio.

Bibliografia
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Black is black

Sofia Lucas Truyols?, César Lloret Ruiz!, Angeles Arnandis Mufioz?, Javier Sabater Abad?,
Laura Navarro Pérez?, Javier Miquel Miquel® y Enrique Gimeno Carpio?.
Servicio de Dermatologia® y Microbiologia? del Hospital Arnau de Vilanova.

Introduccién

Exophialia es un género incluido dentro del grupo de los hongos dermatidceos. Sus es-
pecies estan distribuidas en la naturazaleza y ocasionan infecciones principalmente
en pacientes inmunodeprimidos. Presentamos el caso de un varén inmunodeprimido
que presentd una lesion cutdnea que se diagnosticé de feohifomicosis subcutdnea por
Exophialia dermatitidis.

Caso clinico

Varén de 68 afios. Entre sus antecedentes personales destacaban DM, HTA, EPOC tipo
bronquitis crénica, IAM en 2007 y adenocarcinoma de sigma (estadio I) en 2009 tratado
con cirugia. En febrero de 2015 a raiz de una crisis comicial se le detect6 una metastasis
cerebral a nivel parietal izquierdo de adenocarcinoma con perfil IHQ sugestivo de origen
pulmonar con adenopatias hiliares y mediastinicas y metéstasis éseas en T12 y L4 a
pesar de no encontrar una masa pulmonar en el PET. Se le realiz6 metastasectomia
cerebral y RT sobre el lecho tumoral cerebral y el raquis afecto durante 8 meses. En
las pruebas de imagen de control, en febrero de 2016 se observé progresion de la le-
sién en L4, recaida en el lecho tumoral cerebral ademas de incremento de adenopatias
mediastinicas e hiliares, por lo que se reinicié RT sobre L4 y la lesién cerebral e inicié
QT paliativa con carboplatino-permetrexed. En diciembre de 2016, estando ingresado
por una infeccidn respiratoria, lo valoramos por la presencia de una placa poliglobulada,
exofitica y blanda en el codo derecho de varios meses de evolucién. Con la sospecha de
cuténide realizamos una biopsia en la que se aprecié una dermatitis granulomatosa con
presencia de hifas y en el cultivo de piel crecié Exophialia dermatitidis, por lo que inicié
tratamiento con itraconazol 100 mg c/12h. El paciente fallecié al mes por progresién de
su enfermedad de base.

Discusion
Elincremento de la incidencia de infecciones fungicas en los Gltimos afios es un hecho
evidente. La presencia de una amplia poblacién de pacientes inmunodeprimidos ha con-

tribuido al aumento de las infecciones por hongos patégenos oportunistas, entre los
que se incluyen los dematiaceos. Estos son un grupo que heterogéneo que se caracteri-
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za por dar lugar a colonias de color negro oscuro. Son saprofitos que estén distribuidos
en la naturaleza, sobretodo en el suelo y la madera. La feohifomicosis por Exophialia
es una infeccién poco comun. Afecta principalmente a hombres adultos del area rural.
Puede manifestase de forma superficial, cutanea, subcutanea o sistémica con lesiones
que aparecen en dreas expuestas. En la forma subcuténea, suele haber el antecedente
de traumatismo local y se presenta en forma de nédulos o quistes subcuténeos de len-
to crecimiento sin sintomas sistémicos asociados. La exophialia dermatitidis se detec-
ta preferentemente como productora de fungemia y patégena sistémica con marcado
neurotropismo, constituyendo un potencial agente de infecciones cerebrales. El género
Exophialia muestra sensibiliad a anfotericina B, itraconazol y voriconazol.
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Papel de la inmunohistoquimica en el diagnostico de sifilis

Maria Isabel Garcfa Briz!, Sergio Santos Alarcén?, Felipe César Benavente Villegas?, Lya
Magdalena Moneva Léniz!, Ramén Garcia Ruiz, Pilar Soriano Sarrié?, Raquel Dolz Gaitén?,
Almudena Mateu Puchades!.

1Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia. ?Servicio de Ana-
tomia Patoldgica. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Introduccién

La sifilis es una infeccién de transmisién sexual causada por la espiroqueta Treponema
pallidum subs. pallidum.

En los Ultimos afios se ha incrementado la incidencia y la prevalencia de esta enferme-
dad, ocasionando un importante problema de salud publica. Por ello su diagnéstico pre-
coz es crucial, ya que la instauracién de antibioterapia evita nuevos contagios, asi como
la progresién de esta enfermedad y sus repercusiones.

Material y métodos

Presentamos tres casos de sifilis en los que el papel de la inmunohistoquimica ha sido
fundamental para su diagnéstico.

Casos clinicos

El primer paciente es un varén de 33 afios, con antecedentes de infeccién por el virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH), que presenta lesiones nodulares y asintomaticas lo-
calizadas en el dorso del pene. Se realiza serologia que resulta negativa en dos determi-
naciones. Se toma una biopsia diagnéstica, en la que se observan cambios histolégicos
compatibles con sifilis secundaria junto con inmunchistoquimica positiva.

El segundo paciente es un varén de 20 afios en tratamiento por infeccién VIH, que acude
al servicio de dermatologia por la presencia de lesiones maculo-eritematosas puntifor-
mes y no ulceradas, clinicamente sugestivas de papulosis bowenoide vs sarcoma de
Kaposi de tejidos blandos. Se realiza un estudio histolégico e inmunohistoquimico con-
cordante con sifilis.

El tercer caso es un varén de 20 afios, que acude desde urgencias con serologfa luética
positiva. Dos semanas antes habia presentado una erupcién generalizada consistente
en papulas puntiformes no pruriginosas. A la exploracién se observan lesiones papulo-
sas, planas, no infiltradas y blanquecinas en glande y perianales, sugestivas de condilo-
mas planos. La histologfa e inmunohistoquimica confirman la sospecha clinica.
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Discusion

Clasicamente el diagndstico de sifilis se ha basado en la combinacién de las manifesta-
ciones clinicas, los estudios seroldgicos y la deteccién directa del microorganismo por
microscopio de campo oscuro y mediante técnicas de impregnacién argéntica, siendo
estas Ultimas poco utilizadas en la actualidad.

Sin embargo, en ocasiones supone un reto diagnéstico debido a la gran variedad de sig-
nos y a la posibilidad de falsos negativos o positivos en las pruebas seroldgicas, hallaz-
gos cada vez mas frecuentes en relacién con la coexistencia de otras patologias que
alteran el sistema inmune, como por ejemplo el VIH.

Existen numerosas publicaciones a favor del papel de la biopsia con inmunohistoquimica
usando anticuerpos anti-treponema, suponiendo una mejora en la sensibilidad y especi-
ficidad, fundamentalmente en aquellos casos con serologia negativa en el contexto de
pacientes VIH o bien con clinica atipica.
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