Tumor de cél-lules gegants de parts toves amb baix potencial maligne
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El tumor de cél-lules gegants de parts toves (TCGPT) és un tipus de neoplasia
sarcomatosa molt infrequient amb un baix potencial maligne. Presentem el cas d'una
dona de 90 anys, remesa a les nostres consultes per una tumoracié a galta dreta d'1
any de evolucié. La pacient explicava que en els Ultims 2 mesos aquesta tumoracié
havia crescut més rapidament. A I'exploracio fisica s'evidencia una tumoracio rosada
amb centre blaugris, d'uns 20x12mm. No es distingien estructures clares per
dermatoscopia. Sota orientacié de carcinoma escatds o un melanoma amelanotic, es
realitza punch-biopsia. L'estudi histologic mostra abundants cel-lules gegants i
cel-lules fusiformes, amb positivitat per CD68, compatible amb el diagnostic de TCGPT
de baix potencial maligne. El diagndstic es va confirmar amb I'exéresi completa de la
lesio. No es va poder fer seguiment ja que la pacient va ser éxitus 2 mesos després de
la intervencio, degut a un quadre d'insuficiéncia cardiaca.

El TCGPT esta classificat dins dels tumors fibrohistiocitaris. Es més freqiient en I'edat
mitjana, sense diferéncies entre sexes. La localitzacio més frequent soén les
extremitats, perd també s'ha descrit a tronc, cara i coll. La seva histologia és molt
similar al tumor de cél-lules gegants de l'os; esta compost per ceél-lules fusiformes i
cel-lules gegants amb positivitat per CD68 i p63. El diagnostic diferencial s'ha de fer
amb el tumor de cél-lules gegants de la beina tendinosa, I'histiocitoma fibrés maligne
ric en cél-lules gegants, fascitis nodular, tumors fibrohistiocitics plexiformes. El
tractament del TCGPT és quirdrgic amb un pronostic favorable, degut al seu baix
potencial maligne. El risc de recidiva és d'un 12%, i rarament dona metastasis a
distancia. En conclusié, el TCGPT és un tumor molt poc comd, amb una histologia
tipicai amb bon pronostic després de I'exéresi amb cirurgia.
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Introduccién. El sindrome Birt-Hogg-Dubé (BHD) es una rara genodermatosis de
herencia autosémica dominante debida a mutaciones en el gen de la Foliculina
(FLCN).La FLCN es una proteina que se expresa basicamente a nivel cutaneo,
pulmonar y renal ejerciendo una accion supresora tumoral a través de la via
MTOR.Los pacientes con el sindrome BHD pueden presentar fibrofoliculomas (FF)
cutaneos faciales, clinica pulmonar en forma de neumotérax espontaneo y
ocasionalment recidivante y bullas y quistes pulmonares de predominio basal al
estudio radiolégico.Otra posible manifestacion del sindrome es la presencia de
tumores renales amenudo multiples y bilaterales que suponen un reto terapéutico.

Casos Clinicos. Revisamos los hallazgos de 22 pacientes con el sindrome BHD
recogidos a lo largo de los ultimos 20 afios en nuestro Hospital. Forman parte de 6
grupos familiares aportados todos ellos por dermatologia.Todas las mutaciones
genéticas habian sido descritas anteriormente, siendo la mas frecuente en nuestros
casos la ¢.323G>T en exdn 5 y que compartian dos grupos familiares con un total de
14 individuos portadores de la mutacién. En 13 de 15 pacientes revisados por
dermatologia se constataron FF con biopsia 11 de ellos, 2 pacientes no presentaban
FF pero estaban en los inicios de la tercera década de la vida. En 4 de 10 pacientes el
TAC toracico evidencidé presencia de mudltiples quistes pulmonares de localizacion
significativa en las bases pulmonares y 6 de los 22 pacientes habian tenido uno o
varios episodios de neumotdérax espontaneo, con una paciente que habia tenido tres
episodios, el primero a los 14 afios de edad. Hemos detectado 4 pacientes portadores
de neoplasia renal, uno de ellos en seguimiento con tumor renal Unico menor de 3 cm.
Dos pacientes han presentado carcinoma renal de células claras, uno de ellos con
componente oncocitico.Al cuarto paciente se le extirparon multiples tumores renales
bilaterales hibridos.
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Introduccién La urticaria crénica espontanea (UCE) es una enfermedad con elevada
prevalencia que ocasiona un gran impacto en la calidad de vida de los pacientes que
la sufren. La aparicion de farmacos nuevos y el auge en el interés de los dermatdlogos
por la UCE han puesto de manifiesto la necesidad de crear registros multicéntricos
que nos permitan conocer datos relevantes sobre la etiopatogenia, fenotipos de la
enfermedad, biomarcadores y factores predictores de respuesta al
tratamiento.ObjetivosEl objetivo principal de la XUrCB es la creacion de un registro
de pacientes multicéntrico que permita ampliar el conocimiento actual sobre la UCE
mediante la realizacion de estudios poblacionales. Métodos EI grupo de trabajo
incluye dermatélogos de un total de 25 hospitales catalanes y de las Islas Baleares
coordinados por miembros de 3 centros hospitalarios. A partir de las reuniones
trimestrales llevadas a cabo para debatir los objetivos se han elaborado herramientas
de trabajo. Resultados Dichas herramientas son: - Base informatica para realizar el
registro de los pacientes. -Cuestionarios para el paciente con la finalidad de recoger
los datos de la historia clinica y agilizar asi la recopilacion de los datos necesarios
para el registro. - Elaboracion y discusion de un cuestionario mediante el método
DELPHI con el objetivo de consensuar guias de actuacion y un algoritmo terapéutico.
- Elaboracién de un documento de consenso Util para farmacia hospitalaria incluyendo
un protocolo terapéutico para el uso de omalizumab. ConclusionesCreemos que el
trabajo coordinado entre centros hospitalarios enriquece el conocimiento de la
enfermedad y favorece al paciente . Ello requiere gran implicacion de los
participantes. Presentamos este grupo de trabajo, local, el primero a nivel nacional
con el objetivo de trabajar coordinados con aquellos otros grupos que se pudieran
constituir en el seno del GEIDAC y de la AEDV.



Cromomicosis cutanea por Fonsecaea pedrosoi adquirida en bosque
catalan

Xavier Garcia-Navarro'; Carme Diaz Sarri6*; Miguel Vifias Arenas®; Carmen Martin Plata®;
lolanda Calvet Tort*; Carles Alonso Tarrés®

'Consorci Sanitari del Garraf, Sant Pere de Ribes (Barcelona); “Consorci Laboratori
Intercomarcal, Sant Pere de Ribes (Barcelona); *Consorci Sanitari Creu Roja, L'Hospitalet de
Llobregat (Barcelona)

Introduccién: La Fonsecaea pedrosoi es un hongo saprofito, pigmentado que vive en
plantas cactaceas y en suelos aridos y tropicales. Es la especie mas frecuente que
causa la cromomicosis cutanea. Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente de
68 afios, que acude a la consulta por presentar una placa eritematodescamativa
violacea bien delimitada de 3x2 cm de diametro, asintomatica, localizada en antebrazo
izquierdo de 4 meses de evolucion. El paciente recordaba que en esa zona habia
sufrido un pequefio corte con una rama en un bosque de la comarca del Garraf
(Sitges, Barcelona). Ante la sospecha de infeccion profunda se realiz6 punch para
estudio anatomopatolégico y punch para cultivo de hongos y micobacterias. Se
prescribié tratamiento empirico con itraconazol 50 mg 1 cada 12 h hasta nueva visita.
La biopsia mostr6 una reaccion granulomatosa con células epitelioides y alguna célula
gigante multinucleada, identificAndose en los mismos estructuras redondeadas de
color marronaceo, que muestran positividad con la técnica PAS y con Fontana. El
cultivo de la biopsia mostré abundante crecimiento de un hongo del género Fonsecaea
, la Fonsecaea pedrosoi. A los dos meses y medio de tratamiento la lesion estaba
completamente resuelta por lo que se decidi6 suspender el itraconazol. Tras 10
meses de seguimiento no ha habido recidiva. Conclusion: Solo hemos encontrado 3
casos descritos previamente que hayan sido provocados por este hongo en la
Peninsula Ibérica, el primero en un paciente de Valencia en el afio 1975, el segundo
en un guineano residente también en Valencia en el 1988 y el tercero en un ganadero
guipuzcoano en el afio 2011. Remarcar también la buena respuesta en nuestro caso al
tratamiento con itraconazol oral, con resolucién completa de la lesion tras dos meses y
medio de tratamiento, , no habiéndose producido recidiva tras 10 meses de
seguimiento
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Introduccion. El virus del Zika es un arbovirus del género flavivirus. La infeccién por
este virus se contrae mediante la picadura de mosquitos infectados del género Aedes,
y suele generar un cuadro clinico con fiebre no muy elevada, erupcién cuténea,
conjuntivitis y dolores articulares.

Caso clinico. Mujer de 39 afios sin antecentes patolégicos de interés que consulté por
una erupcién maculopapulosa de predominio en el tronco y extremidades superiores
con afectacion de las palmas de dos dias de evolucion. La paciente estaba afebril y
presentaba dolores articulares intensos en manos y pies. Como antecedente la
paciente habia regresado hacia 3 dias de un viaje a Brasil de 15 dias de duracion. Se
practicé un hemograma y una bioquimica que fueron normales. Una serologias para
LUES, VIH y Chikungunya que fueron negativas. Se cursé una serologia y una PCR
para Zika que fueron positivas. Se paut6 tratamiento con paracetamol y en 7 dias la
erupcién y las artralgias remitieron.

Discusién. El 1 de Febreo del 2016 la OMS declaré la infeccion por el virus Zika como
una emergencia global de salud publica después del aumento de casos de
microcefélia y alteraciones neuroldgicas que se han registrado en algunos paises
donde se ha declarado la transmisién. El virus se transmite por los mosquitos Aedes
aegypti y albopictus (este ultimo presente en nuestro medio). Hasta ahora, no se ha
detectado ningun caso de tranmisién del virus de Zika en nuestro pais siendo todos
los casos notificados infecciones importadas de paises con epidemia declarada. Es
importante detectar los casos caso de Zika y mediante educacion sanitaria intentar
evitar la transmision de este virus en nuestro medio.
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Introduccién: las miopatias en pacientes con conectivopatias pueden tener un origen
farmacologico o estar causadas por su enfermedad de base. Los farmacos implicados
con mayor frecuencia son los corticoides, antipalldicos, estatinas y colchicina. Es
importante conocer las causas de miopatia farmacol6gica para poderlas diagnosticar
precozmente y minimizar el dafio muscular.

Caso clinico: mujer de 40a diagnosticada de LES con clinica articular y cutdnea. Al
diagnostico se inicid tratamiento con hidroxicloroquina sulfato 200mg/24h, que se
doblé a los 2 meses por mal control de la clinica articular. A los 6 meses, por mala
evolucidn, se sustituy6 por cloroguina base 155mg 2 comprimidos/24h, al poco tiempo
fue necesario afiadir metotrexato. Durante este periodo, casi un afio, la paciente
también recibié prednisona a dosis variables. Siete meses mas tarde del cambio de
antimalarico (2 tras la suspension del corticoide), la paciente consulté por debilidad de
cintura pelviana. Se realizé una analitica que mostré una discreta elevacion de las
enzimas musculares, un EMG que revel6 una miopatia del recto femoral y una biopsia
muscular que fue diagnostica de toxicidad por cloroquina. Se retir6 el farmaco y
pasados 4 meses, la paciente se encuentra asintomética.

Discusién: la neuromiotoxicidad por antipaltdicos (cloroquina e hidroxicloroquina) es
conocida. Hay estudios que muestran que hasta un 16% de los pacientes con LES
tratados con antimalaricos pueden presentar elevacion de las enzimas musculares,
aungue solo un pequefio porcentaje desarrollardn sintomatologia. Se manifiesta en
forma de sindrome miasteniforme o debilidad proximal progresiva y no parece tener
relacion con la duracion del tratamiento ni la dosis acumulada. El diagnéstico se
realiza mediante microscopia electronica de la biopsia muscular, en la que se
observan cuerpos mielinicos y cuerpos curvilineos que son caracteristicos. El
tratamiento consiste en retirar el farmaco, con lo que la mayoria de los casos se
resuelven.
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Introduccid: L’associacié entre artritis pidgena, acné conglobata, pioderma gangrenos i
hidrosadenitis supurativa ha estat recentment descrita i reb I'acronim PAPASH. Aquest
procés només té tres casos en la literatura perd probablement sigui un trastorn
infradiagnosticat. Cas clinic: Nosaltres presentem el cas d’'un home de 41 anys que als
11 anys va iniciar un quadre d’hidradenitis supurativa greu i acné conglobata que fins
al dia davui han requerit nombrosos tractaments, desde mudltiples tandes
d’antibioterapia o isotretinoina fins a cirurgia o radioterapia. Als 21 anys comenga amb
clinica de lumbalgia inflamatoria i rigidesa, arribant al diagnostic d’espondilitis
anquilosant. Arrel d’aquestes 3 manifestacions, el quadre va ser orientat com a
sindrome SAPHO. Els ultims anys s’hi han afegit lesions tipus pioderma gangrenos,
canviant l'orientacio diagnostica per sindrome PAPASH. Es va sol-licitar estudi genétic
per confirmar mutacions en el gen PSTPIP1 sent negatiu. En aquests moments el
pacient esta en tractament amb adalimumab 40mg/setmanal amb remissié completa
de la clinica articular i acceptable control de les manifestacions cutanies. Discussié: La
sindrome PAPASH va ser descrita I'any 2013. Aquesta sindrome es suma a la
descripcié anterior de PAPA i PASH. Donada la relacié entre aquestes tres entitats, no
seria extrany pensar que aquestes tres puguin formar part d’'un espectre dins la
mateixa sindrome autoinflamatoria. Aquesta seria causada per mutacions en el gen
PSTPIP1, qui regula la funcié de divereses citokines proinflamatories com TNFa o IL-
1B. Es per aix0, que aquests pacients responen favorablement a tractaments que
actuen sobre aquestes dianes. Conclusié: Es molt important conéixer aquestes noves
malalties dins I'espectre PAPA, PASH i PAPASH per poder-les sospitar en pacients
que presentin variants greus d’aquest processos comuns o associacions entre varies
d’aquestes manifestacions. D’aquesta manera es podria instaurar un tractament adient
de manera eficag i precog.
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Introduccién: La dermatitis liquenoide anular de la juventud (DLAJ) es una entidad
clinico-patolégica poco frecuente que afecta principalmente a nifios y jovenes, aunque
también se ha descrito en adultos. Se caracteriza clinicamente por maculas anulares
eritematosas con un crecimiento centrifugo con bordes eritematosos y aclaramiento
central. Las lesiones pueden ser Unicas o multiples y se localizan principalmente en
abdomen. El diagndstico diferencial debe realizarse con la morfea, eritema anular,
vitiligo inflamatorio y sobretodo con la micosis fungoide, con la que puede presentar
una gran similitud clinica e histopatolégica. No se ha observado relacion con farmacos,
enfermedades autoinmunes, infecciones ni neoplasias. En la histologia es
caracteristico un infiltrado liguenoide linfocitario con vacuolizacion de la basal y
presencia de queratinocitos necréticos/apoptéticos que tipicamente se encuentra en la
punta de las crestas epidérmicas. En el estudio inmunohistoquimico predomina un
infiltrado linfocitario CD4+ y en el estudio molecular un reordenamiento policlonal.
Suele responder al tratamiento con corticoides tépicos o sistémicos, fototerapia o
tacrélimus topico, aunque con resultados variables ya que suele tener curso cronico y
recidivante tras la suspension del tratamiento.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 22 afios, sin antecedentes
patoldgicos de interés, que presenta multiples maculas eritematosas anulares en
abdomen, ingles y extremidades de dos meses de evolucion. El estudio histoldgico
muestra un patrén de dermatitis de interfase con vacuolizacion de la basal y signos de
exocitosis epitelial con un infiltrado linfocitario LT CD4+ sin alteraciones
inmunofenotipicas. Se diagnosticO de dermatitis liquenoide anular y se indicaron
emolientes, corticoides y tacrélimus topicos.

Conclusién: La DLAJ es una entidad con unas caracteristicas clinico-patoldgicas bien
definidas y con un excelente pronéstico, sin embargo, ante su similitud clinica e
histologica con la micosis fungoide debemos a realizar un buen diagndstico diferencial
para poder llevar a cabo un adecuado tratamiento.
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Antecedentes

Acceso a la atencidn especializada dermatolégica con lista de espera importante y
derivaciones no adecuadas

Objectivos

Ver los beneficios de la presencia fisica de un dermatélogo en el CAP

Método

Desde abril 2007 hasta hoy, nuestra ABS (ABS de Peralada: 7200 pacientes adscritos)
cuenta con un apoyo dermatoldgico llevado a cabo por un médico de familia
que también es dermatologo. El médico de cabecera deriva el paciente y en
interconsulta se orienta la actitud terapéutica mas adecuada, que en ocasiones
conlleva la derivacion a la atencion especializada, mientras que en la mayoria de
ocasiones la atencion la asume el médico de cabecera. La dedicacion de esta consulta
es de una hora a la semana.

Resultados

1048 consultas efectuadas, disminucién apreciable de la derivacion a la consulta
especilizada de segundo nivel, calidad de la derivaciéon y formacién practica de los
médicos de AP.

Conclusiones

En los Centros de Atencién primaria en los que fuera posible, seria interesante la
presencia fisica periodica del dermatdlogo, dada la eficiencia que conlleva para el
sistema sanitario, la satisfaccion del usuario asi como el valor afladido del aumento de
la resolucién del médico de familia. Y también la evitacibn de derivaciones
inapropiadas al especialista.
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La pruija €s un simptoma molt frequent en diverses patologies sistémiques entre les
que es troben les alteracions hepatiques, renals o hematologiques. En els pacients
amb hepatopatia, la colestasi és una causa de pruija de dificil maneig, variant el
tractament segons la causa d’aquesta detencio del fluxe de bilis.

Presentem un pacient de 47 anys amb antecedents d’hepatitis C tractada feia 10 anys
amb ribavirina i interfer6 sense resposta que consultava per fragilitat cutania i lesions
ampolloses des de feia 5 anys diagnosticades de porfiria cutania tarda. Es va iniciar
tractament amb sagnies pero la clinica de pruija va anar en augment, apareixent
lesions cutanies de prarig nodular refractaries a antipruriginosos topics i
antihistaminics i corticoides sistemics. Paral-lelament es va iniciar tractament antiviric
amb sofosbuvir, simeprevir i ribavirina durant 12 setmanes. Al mes d’iniciar el
tractament, la pruija va millorar favorablement, aixi com les lesions cutanies
secundaries, i es van normalitzar els nivells de porfirines i funcié hepatica, amb una
carrega viral indetectable.

Els processos inflamatoris o obstructius de les vies biliars son la causa més frequent
de pruija de causa hepatica, encara que també s’han vist associats a dany
hepatocel-lular com és el cas de I'hepatitis C cronica. Aquests pacients poden
presentar excoriacions, liquen simple cronic o prurig nodular, i s’ha detectat ARN del
virus de I'hepatitis C (VHC) a nivell cutani. A més, I'hepatitis C cronica s’ha associat a
altres dermatosis com el liquen pla i la porfiria cutania tarda. El tractament de la
patologia de base pot millorar o curar la clinica cutania.

Presentem el cas d’un pacient amb hepatitis C cronica, porfiria cutania tarda i prarig
nodular on la curacio de I'hepatopatia millora tant els parametres hepatics com també
les lesions cutanies, i es comenta l'etiopatogenia de les manifestacions cutanies en
aguests pacients.
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Introduccién: el xantogranuloma juvenil representa la forma de histiocitosis mas
frecuente. Este trastorno sobreviene por el acimulo de histiocitos dérmicos formando
lesiones cutadneas caracteristicas. Clinicamente se define por la erupcion de lesiones
papulares amarillentas en tronco, cabeza y cuello, por norma autoinvolutivas, y
tipicamente en la edad pediatrica. De forma infrecuente esta entidad se ha asociado a
neoplasias hematologicas, especialmente a leucemia mielomonocitica juvenil. La
patogénesis y su relacion eruptiva con esta entidad son desconocidas. Caso clinico:
varon de 41 afios con lesiones caracteristicas desde el punto de vista clinico-
patoldgico de xantogranuloma juvenil, en contexto de leucemia mieloide crénica
diagnosticada dos afios atrds. Semanas después al diagnéstico de las lesiones
cutdneas el paciente presenta crisis blastica, requiriendo quimioterapia ablativa y
trasplante de progenitores hematopoyéticos. Discusioén: el interés del caso radica en
su infrecuencia y en el hecho de que se asocia temporalmente de manera predictiva a
un brote blastico de su hemopatia. Conclusion: El xantogranuloma juvenil puede
representar un signo clinico pronéstico en estos pacientes.
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Introduccidn: El fibroxantoma atipico (FXA) es un tumor infrecuente, de histogénesis
controvertida, con un patron histolégico maligno pero con comportamiento biol6gico
indolente. El sarcoma pleomérfico dérmico indiferenciado (SPDI, antiguo histiocitoma
fiboroso maligno) comparte su histologia, pero presenta peor prondéstico dado su
potencial para producir recurrencias y metastasis.

Casos clinicos: Presentamos 3 pacientes varones de 72, 84 y 86 afios, con lesiones
tumorales ulceradas de pocos meses de evolucibn, en zonas crénicamente
fotoexpuestas de cuero cabelludo de 2, 3 y 6 cm. Dos tumores fueron diagnosticados
de FXA y el de mayor tamafio de recurrencia de SPDI, aparecido en la proximidad del
injerto de un SPDI extirpado 4 afios antes. La histologia en los 3 casos fue similar
mostrando una celularidad predominante de células epitelioides, fusocelulares y
células gigantes multinucleadas, xantomizadas en ocasiones, con numerosas mitosis y
células pleomorficas. La inmunohistoquimica presentaba una marcada expresion para
vimentina, CD99 y CD10, junto con negatividad para citoqueratinas, S100, desmina y
CD34. El CD68 fue positivo en las células de habito histiocitario. EI tumor con
diagnostico de SPDI invadia tejido celular subcutaneo y la fascia junto con invasion
perineural. En todos los casos se realizd una extirpacion con margenes amplios sin
recurrencias posteriores al afio de seguimiento.

Discusién: La mayoria de autores considera al FXA como una variante superficial del
SPDI dentro de un mismo espectro clinicopatolégico. Ambos derivarian de un mismo
progenitor mesenquimatoso pobremente diferenciado que se diferenciaria hacia linea
fibroblastica o miofibroblastica. El diagnostico de FXA es de exclusion y a pesar de ser
un tumor infrecuente debe ser tenido en mente para evitar tratamientos agresivos e
innecesarios de otros tumores fusocelulares como el SPDI, carcinomas epidermoides,
melanomas, leiomiosarcomas o el dermatofibrosarcoma protuberans.



Enfermedad de Flegel. A propdsito de dos casos.

Marc Corbacho Monné'; Jorge Romani de Gabriel'; Jose Herrerias Moreno®; Eugénia Agut
Busquet’; JesUs Luelmo Aguilar®

'Servei de Dermatologia. Corporacié Sanitaria Parc Tauli, Sabadell

La enfermedad de Flegel, o hiperqueratosis lenticularis perstans, es un trastorno raro
de la queratinizacion que consiste en la aparicion de mudltiples papulas
hiperqueratdsicas, de aspecto discoide y generalmente asintomaticas, en la parte
distal de extremidades de adultos. El diagnéstico diferencial puede ser dificil, ya que
remienda otras proliferaciones epiteliales hiperqueratésicas mas frecuentes, como la
poroqueratosis, la psoriasis 0 la estucoqueratosis. El tipo de descamacion, con
sangrado puntiforme profuso y el examen de las plantas del pies pueden dar las claves
para biopsiar una lesion, la cual muestra una histologia caracteristica con
ortogueratosis compacta alternada con paraqueratosis, atrofia epidérmica e infiltrado
inflamatorio de tipo liguenoide. Presentamos dos casos representativos de esta
entidad infrecuente.



Telangiectasia macular eruptiva perstans unilateral. A propoésito de un
caso y revision de la literatura
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Introduccién: Las telangiectasias son capilares dilatados que clinicamente se expresan
como vasos cutaneos de pequefio tamafio. Cuando son mudltiples o presentan una
distribucion caracteristica pueden ser patologicas, siendo necesario descartar
diferentes entidades. Caso clinico: Mujer de 55 afios de edad con antecedentes de
cancer de mama tratado mediante mastectomia, quimioterapia, radioterapia y
tamoxifeno; estando actualmente libre de enfermedad. Consulté por maculas
marrondceas con telangiectasias de 2 afios de evolucion localizadas en la parte
derecha del térax, y en el hombro y brazo derechos. Dichas lesiones eran
asintomaticas y no presentaban signo de Darier. La paciente no referia sintomas de
mastocitosis sistémica. Se realiz6 una biopsia que mostré una pigmentacién de la
capa basal y ectasia de los capilares de la dermis superficial. Las tinciones con
Giemsa y c-kit evidenciaron la presencia de 9-10 mastocitos por campo de gran
aumento, con distribucién intersticial y perivascular. Ante estos hallazgos se plante6 el
diagnostico diferencial entre una telangiectasia nevoide unilateral y una telangiectasia
macular eruptiva perstans (TMEP) unilateral. Los niveles de triptasa sérica y de n-
metilhistamina en orina resultaron normales. Se realizé una biopsia de piel sana v,
comparativamente, presentaba menos mastocitos que la piel lesional; por lo que se
lleg6 al diagndstico definitivo de TMEP unilateral. Discusion: La TMEP es un tipo de
mastocitosis cutdnea de curso habitualmente benigno que se presenta
predominantemente en adultos. La forma unilateral es una variante rara de la que
existen sélo 9 casos publicados. En consonancia con el caso que presentamos, la
mayoria tenian el signo de Darier negativo, los niveles de triptasa sérica e histamina
en orina de 24h normales, y no presentaban sintomas de mastocitosis sistémica.
Conclusiones: Presentamos un nuevo caso de TMEP unilateral. Es importante tener
en cuenta esta rara variante en el diagnostico diferencial de las telangiectasias de
distribucion unilateral.



Plastia de Keystone: una alternativa per a la reparaciéo del defecte
quirdrgic en extremitats inferiors

Alvaro March'; Agusti Toll*; Ramon M Pujol*
'Hospital del Mar

Antecedents: La plastia de Keystone va ser descrita Behan I'any 2003 com una técnica
atil per a cobrir defectes quirdrgics grans derivats de I'excisidé de tumors cutanis
malignes de forma directa sense necessitat de realitzar un empelt cutani amb la
intencié de reduir les complicacions i millorar els resultats estétics. Objectius: Estudi
retrospectiu dels casos on s’ha utilitzat la plastia de Keystone al servei de
Dermatologia de I'Hospital del Mar des de I'any 2013 fins a I'actualitat, descriure les
caracteristiques dels pacients aixi com les del tumor cutani que presentaven i valorar
les complicacions associades a aquest procediment. Resultats: S’han registrat un total
de 8 casos amb una mitjana d’edat de 79,4 anys (DE 11,1) tractant-se la majoria d’ells
de dones (75%). La localitzacié del tumor extirpat va ser en tots els casos a la cama
sent el carcinoma escatoés i el carcinoma basocel-lular els més freqiientment descrits
en els resultat de la biopsia (37,5% cadascun) i en només un dels casos es tractava
d’'un tumor benigne. En tots el casos la intervencié es va realitzar amb anestésia local
rebent un 62,5% dels casos profilaxi antibidtica prévia o posteriorment. Un 37,5% dels
pacients van presentar algun tipus de complicacié en el postoperatori destacant entre
aguestes una cel-lulitis (12,5%), una dehiscéncia de sutura (12,5%) i una Ulcera
(12,5%). Conclusié: La plastia de Keystone es tracta d’'una alternativa util per a la
reparacio de defectes quirirgics especialment en extremitats inferiors tot i que la taxa
de complicacions sigui alta en aquesta série la majoria d’elles poden solucionar-se
mitjancant tractament conservador sense necessitat de reintervencio.



Dermatitis granulomatosa perforant associada a immunodeficiéncia
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Introduccié. Les immunodeficiéncies primaries poden presentar-se amb una gran
varietat de manifestacions cutanies no infeccioses, entre les que s’inclouen diversos
trastorns granulomatosos, que en ocasions son el signe guia per sospitar
determinades immunodeficiéncies.

Cas clinic. Presentem el cas d’'una pacient amb brots de lesions cutanies des del
segon dia de vida en forma de papules eritematoses que en 2-3 setmanes
evolucionaven a vesicules, pUstules i costres afectant cara, glutis i extremitats, incloent
palmes i plantes. També presentava plaques pustuloses que s'ulceraven i curaven
deixant cicatrius atrofiques. L’estudi histoldgic mostrava eliminacié transepidérmica i
transfol-licular de material basofil, granulomes dérmics i focus de neutrofils, amb
cultius negatius. Als 9 mesos d’edat es va evidenciar una agammaglobulinémia amb
abséncia de limfocits B i déficit de IgA, IgM i IgE. Durant els seglients anys va
presentar pneumonies de repeticid, bronquiectasies amb episodis d’hemoptisis, sepsis
per S. Aureus, sinusitis i queratitis; aixi com brots repetits de lesions cutanies, que en
resoldre deixaven una pell amb aspecte elastolitic. Als 12 anys va iniciar tractament
amb Isotretinoina, associat al tractament amb gammaglobulines endovenoses
mensuals, amb resposta transitoria, pel que posteriorment va iniciar tractament amb
Etanercept subcutani setmanal amb important millora de la clinica cutania.

Degut a la recent presentacié d’un cas similar al de la nostra pacient causat per
mutacions en el gen PLCGZ2, es va realitzar estudi genétic identificant-se una mutacio
heterozigota en aquest gen. Actualment la pacient esta pendent d’iniciar tractament
amb inhibidors de la IL-1.

Discussio. Recentment,s’han descrit mutacions en el gen PLCG2 com a causa d’un
nou sindrome que associa immunodeficiencia humoral amb alteracié de la resposta
immune i autoimmunitat. Clinicament, a nivell cutani, pot presentar-se en forma
d’'urticaria induida pel fred, erupcions vesiculo-pustuloses i dermatitis granulomatosa
d’inici preco¢g amb afectacio variable d’altres drgans, requerint-se una alta sospita pel
seu diagnostic.



