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REGLAMENTO DE PUBLICACION

1. Alcance y politica editorial

Dermatologia Argentina es la publicacién oficial de la Sociedad Ar-
gentina de Dermatologfa. Publica articulos originales e inéditos so-
bre la especialidad, si bien pueden haber sido comunicados en so-
ciedades cientificas, en cuyo caso corresponderd mencionarlo.
Dermatologia Argentina considerard, para la publicacién de los arti-
culos, los requerimientos establecidos por el Comité Internacional
de Editores de Revistas Médicas que elaboraron los "Requisitos
Uniformes para Preparar los Manuscritos Enviados a Revistas Bio-
médicas”" (Ann Intern Med 1997;126:36-47), actualizacién de ma-
yo 2000, disponible en http://www.icmje.org. La lengua de publi-
cacién es el espafiol.

La Direccién se reserva el derecho de rechazar articulos por razones
técnicas, cientificas, porque no se ajusten estrictamente al regla-
mento o porque no posean el nivel de calidad minimo exigible
acorde con la jerarquia de la publicacién. Asimismo, en los casos
en que por razones de diagramacién o espacio se estime convenien-
te, podrdn efectuarse reducciones o modificaciones del texto, o ma-
terial grafico, asi como correcciones de estilo que no afecten los
conceptos o conclusiones del articulo, sin previa autorizacién de
los autores.

La responsabilidad por el contenido, afirmaciones y autoria de los
trabajos corresponde exclusivamente a los autores. La Revista tam-
poco se responsabiliza por la pérdida del material enviado, por lo
que se sugiere a los autores guardar copia del trabajo remitido.

2. Proceso de arbitraje

Todo manuscrito enviado a Dermatologia Argentina para su publi-
cacién serd sometido a la evaluacion del Comité Editorial. En la
préctica, los integrantes del Comité de Redaccién se rednen men-
sualmente. Una vez entregado el trabajo a la Secretarfa de Redac-
cién, el Comité de Redaccién evaltia (sin identificacién de los au-
tores) si cumple con las condiciones como para ser publicado, de-
signdndose como minimo 2 4rbitros para su andlisis, uno del Co-
mité y un Revisor Externo. La Secretarfa de Redaccién informard
su dictamen (aceptacion, aceptacién con correcciones, no acepta-
cién) a los autores del articulo, manteniendo el anonimato de los
revisores. El orden de publicacién de los trabajos queda a criterio
del Comité de Redaccién.

La publicacién de un articulo no implica que la Revista comparta
las expresiones vertidas en él.

3. Formato de manuscrito

Los trabajos enviados para su publicacién en Dermatologia Argenti-
na deberdn ajustarse a las siguientes instrucciones:
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Los articulos deben ser impresos con el siguiente formato: papel
blanco, tamafio A4, con mdrgenes superior e inferior de 30 mm y
laterales de 25 mm, a simple faz, doble espacio en todas las hojas
(titulo, agradecimientos, referencias, etc.), fuente Arial tamano 12,
procesado en MS Word. Las pdginas deberdn numerarse en forma
correlativa en el 4ngulo superior derecho de cada una. Para la revi-
sién se deben entregar un original y dos copias de buena calidad.
Se acompanard una copia en disquete de 3’5 HD (alta densidad) o

CD Rom que contenga el texto y los gréficos completos.

4. Cuadros o graficos

Se hardn en papel blanco y con tinta negra; deben ser legibles, cla-
ros, impresos con chorro de tinta o laser. Deben presentarse en pi-
ginas separadas, numerados en forma correlativa con ndmeros ro-
manos. Deben tener titulo y pueden tener un epigrafe breve inclui-
do en la misma hoja. No se aceptardn fotografias de cuadros ni re-
ducciones.

5. Fotografias

Serdn preferentemente diapositivas o en papel color brillante, de
un tamafo de 13 cm x 18 cm y de buena calidad. La orientacién
de la figura se consignard en el dorso, con ldpiz, con una flecha
orientadora que indique su extremo superior derecho. También de-
berd constar el orden, el nombre del autor y el titulo del trabajo.
Los textos explicativos de las fotograffas figurardn en una hoja
aparte. Con las fotografifas de pacientes deben tomarse las medidas
necesarias a fin de que no puedan identificarse. Para publicarlas se
requiere autorizacion (consentimiento informado).

Las fotografias de observaciones microscépicas llevardn el niimero
de la ampliacién efectuada. Si se utiliza material de otros autores,
publicados o no, deberd adjuntarse el permiso de reproduccién co-
rrespondiente. Si se utiliza una cdmara digital, el requerimiento
minimo es 2,3 megapixeles (equivalente a 300 dpi en grafica), en
lo posible con alta resolucidn, y se enviard en CD (3 copias) en for-
mato TIE EPS o PSD sin identificacién de los autores, rotulados

s6lo con el titulo del trabajo.

6. Clasificacion o tipos de trabajo

Trabajo de investigacién:

Los manuscritos deberdn ajustarse al siguiente formato:

e Ddgina de titulo: es la primera pdgina numerada y debe incluir el
titulo en espafiol y en inglés, conciso e informativo.

*  Resumen y palabras clave: en espafiol e inglés, acompanardn el
trabajo por separado. Debe ser estructurado y de hasta 250 pala-
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bras. El resumen estructurado contiene: los antecedentes; el ob-
jetivo; el diseno; los métodos; los resultados y las conclusiones.
Al pie de cada resumen deberd figurar una lista de 2 o 3 palabras
clave (key words). Ver versién on line.

e Texto del articulo: organizado con una introduccién, material y
métodos, resultados, comentarios. Extensién hasta 10 pdginas

e Cuadros y graficos: hasta 6.

e Fotograffas: hasta 8.

e Referencias.

Trabajo original:

Los manuscritos deb erdn ajustarse al siguiente formato:

e Ddgina de titulo: es la primera pdgina numerada y debe incluir el
titulo en espafiol y en inglés, conciso e informativo.

*  Resumen y palabras clave: en espafiol e inglés, acompanardn el
trabajo por separado. Extension mdxima 150 palabras.

e Texto del articulo: organizado con una introduccién, serie de ca-
sos, comentarios. Extension hasta 6 paginas

e Cuadros y graficos: hasta 2.

e Fotograffas: hasta 6.

e Referencias.

Caso clinico:

Los manuscritos deberdn ajustarse al siguiente formato:

e Ddgina de titulo: es la primera pdgina numerada y debe incluir el
titulo en espafiol y en inglés, conciso e informativo.

*  Resumen y palabras clave: en espafiol e inglés, acompanardn el
trabajo por separado. Extension maxima 100 palabras.

e Texto del articulo: organizado: caso clinico y comentarios. Ex-
tension hasta 3 pdginas.

e Fotograffas: hasta 4.

*  No incluye cuadros ni tablas.

*  Referencias: hasta 10.

:Cudl es su diagndstico?

e Ddgina de titulo: es la primera pdgina numerada y debe incluir el
titulo en espafiol y en inglés con la lesién que se presenta,
obviando el diagnéstico.

e Caso clinico con descripcién dermatoldgica y estudio histopa-
tolégico.

e Fotograffas: hasta 4 (2 clinicas y 2 histopatoldgicas).

e Diagnéstico.

e Comentario actualizado de la entidad presentada.

e Referencias: hasta 10.

Otros articulos:

Dermatologia Argentina publica también articulos de actualizacién
o revisién, cartas al editor y articulos de la seccién Dermatélogos
Jé6venes. Ver versién on line.

7. Referencias

La abreviatura adoptada por Dermatologia Argentina es Dermatol
Argent.

Es de alto interés la revisién e inclusién de referencias nacionales
sobre el tema presentado. Numere las citas bibliogréficas ("referen-
cias") en el orden en que las menciona por primera vez en el texto,
identifiquelas mediante niimeros ardbigos, en superindice al final
de la frase o pdrrafo en que se las alude. Las referencias consecuti-
vas van separadas por un guién (p. €j., 1-5) y las no correlativas,
por comas (p. ¢j., 1,6,9).

Las referencias que sean citadas Gnicamente en las tablas o en las
leyendas de las figuras, deben numerarse en la secuencia que co-
rresponda a la primera vez que se cita. Los nombres de las revistas
deben abreviarse segtin el estilo usado en el Index Medicus.

Los resimenes de presentaciones en Congresos pueden ser citados
como referencias inicamente cuando estdn publicados en revistas
de circulacién comun.

No incluya como referencias a "observaciones no publicadas" ni a
"comunicaciones personales”, las que si pueden insertarse entre pa-
réntesis en el texto. Puede incluirse como referencias a: trabajos
que estdn oficialmente aceptados por una revista y en trdmite de
publicacién; en este caso indique la referencia completa, agregando
a continuacién del nombre abreviado de la revista, entre paréntesis,
la expresién "en prensa”.

Los trabajos que han sido enviados a publicacién pero que todavia
no han sido oficialmente aceptados, no deben colocarse entre las
referencias, sino que pueden ser citados en el texto, entre parénte-
sis, como "observaciones no publicadas”.

a) Articulos en revistas: el orden en la anotacién de cada referencia de-
be ser el siguiente:

e Apellido e inicial del nombre del o de los autores. Si son mds de
cuatro autores, colocar los cuatro primeros y agregar "et al" o "y
cols." segun corresponda. Limite la puntuacién a comas que se-
paren los autores entre s.

e Titulo completo del articulo, en su idioma original.

e Nombre de la revista en que aparecid, abreviado de acuerdo con
la nomenclatura internacional (Index Medicus)

e Afio de publicacién, volumen de la revista, p4gina inicial y final
del articulo.

Ejemplo: Abeldafio A, Pelegrina MP, Neglia V, Kien MC, y cols.
Linfoma cutdneo de células grandes CD 30+. Tratamiento con
interferén alfa 2b. Dermatol Argent 2003;9:268-272.

b) Capitulos en libros: el orden en la anotacién de cada referencia de-
be ser el siguiente:

e Apellido e inicial del nombre del o de los autores del capitulo.

e Titulo del capitulo.

e Apellido e inicial del nombre del o de los autores del libro.

e Titulo del libro. Editorial, lugar y afio. Péginas.

Ejemplo: Yaar M y Gilchrest B. Envejecimiento cutdneo, en
Fitzpatrick TB, Freedberg IM, Eisen AZ y cols. Dermatologia en
Medicina General. Ed. Panamericana, Buenos Aires, 2001:
1792-1802.

c) Textos electrénicos: el orden en la anotacién de cada referencia de-
be ser el siguiente:
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Articulos en Revistas:

e Nombre de los autores (si son mds de cuatro nombres, consignar
los cuatro primeros mds el agregado de "y cols.” o "et al", segin
corresponda),

e Titulo completo del trabajo [tipo de soporte]

e Nombre de la revista, fecha de publicacién, <disponibilidad y ac-
ceso>, [fecha de consulta], nlimero normatizado (ISSN o ISBN).
Ejemplo. Myers M, Yang ], Stampe P. Visualization and functio-
nal analysis of a maxi-k channel fused to green fluorescent pro-
tein (GFP). [en linea], Electronic journal of Biotechnology, 15
de diciembre de 1999, vol. 2, nro 3. <http://www.ejb.org/con-
tent/vol2/issue3/full/index.html>, [consulta: 28 de diciembre del
2000], ISSN 0717-3458.

Capitulos en Libros:

e Autor/es del capitulo

e Titulo del capitulo

e Autor/es del libro

e Titulo del libro, [tipo de soporte], editorial, <disponibilidad y
acceso>, [fecha de consulta], nimero normatizado (ISBN).

Se encarece a los autores que se aclare al pie de la bibliograffa si hay

A.R.B. (ampliacién de referencias bibliograficas), las cuales podrdn

ser remitidas por el autor a pedido del lector.

Se recomienda la revisién de la bibliografia nacional y su inclusién.

Los autores son responsables de la exactitud de sus referencias.

8. Autores

Ver versién on line.

Dematologia

9. Agradecimientos
Ver versién on line.

10. Publicaciones multiples

Ver versién on line.

La publicacién reiterada o duplicada no es aceptable.

Las entregas preliminares o publicaciones previas, esto es, la divul-
gacién de informacidn cientifica descrita en un trabajo que ha sido
aceptado pero no publicado atn, en muchas revistas es considerada
como violacién a los derechos reservados. En casos excepcionales, y
s6lo con la aprobacion del editor de la publicacién primaria, podria
aceptarse la entrega preliminar de informacidn, por ejemplo, para

prevenir a la poblacién de un riesgo.

11. Envio de manuscrito y formulario
de recepcion del trabajo

El pedido de publicacién deberd dirigirse a:
Dermatologia Argentina

Comité Editorial

derargentina@sad.org.ar

Callao 852, 2do piso

1023 - Buenos Aires

ARGENTINA.

Para mds detalles el autor debe remitirse a la versién on line en:

www.dermatolarg.org.ar.
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DERMATOLOGIA ARGENTINA

Formulario de recepcién de un trabajo y listado de requerimientos para los autores
(fotocopie esta pagina, complete los {tem y adjuntela al manuscrito)

Autor responsable:
Te: Fax: E-mail:

e Carta de presentacién
Titulo del manuscrito y seccién sugerida para su publicacién
Explicacién de cualquier conflicto de interés
Firma del autor responsable
¢ Declaracién escrita y firmada de transferencia de derechos de autor (ver pagina siguiente)
¢ Declaracién escrita y firmada de autorfa, de cada autor (ver pdgina siguiente)
¢ Declaracién escrita y firmada de conflictos de interés, de cada autor (ver pagina siguiente)
e Original y 2 copias del articulo completo, incluyendo pdgina de titulo y resumen
¢ Manuscrito impreso en papel A4, a doble espacio, margenes superior e inferior 30 mm y laterales 25 mm
e Piginas numeradas, en el dngulo superior derecho de cada una, comenzando con el titulo
e Pigina del titulo
Titulo del articulo
Nombres completos y grados académicos y pertenencia institucional de los autores
Nombre, direccién, TE, Fax y E-mail del autor responsable
Declaracién de los fondos de financiamiento para este trabajo (si no los hubiera, especificarlo)
Declaracién, de difusion publica, de potenciales conflictos de interés para cada autor
¢ Resumen y palabras clave en espafiol e inglés (doble espacio) en hoja separada
¢ Referencias (doble espacio) en hoja separada
e Abreviaciones y lista de acrénimos en hoja separada
e Tablas, cuadros o gréficos, cada uno en hoja separada

Dematologia

¢ Fotograffas adecuadamente identificadas, en diapositivas, papel color brillante 0 en CD (3 copias) en formato TIF, EPS O PSD en 300 dpi

en formato final.
¢ Epigrafe de ilustraciones (doble espacio) en hoja separada
¢ Los contenidos del manuscrito no han sido previamente publicados ni estdn siendo actualmente
revisados para otra publicacién
e Elabajo firmante se reconoce responsable de la seriedad cientifica del trabajo descripto en este manuscrito
e Los coautores han visto y aprobado el manuscrito y firmardn cualquier eventual revisién del trabajo.

Firma del autor responsable, quien verifica Fecha
que lo mencionado arriba es correcto
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Transferencia de derechos de autor

El/los autor/es transfieren todos los derechos de autor del manuscrito arriba mencionado a Dermatologia Argentina en el caso de que el tra-
bajo sea publicado. El/los abajo firmantes declaran que el articulo es original, que no infringe ningtin derecho de propiedad intelectual u
otros derechos de terceros, que no se encuentra bajo consideracién de otra revista y que no ha sido previamente publicado.

El/los autor/es confirman que han revisado y aprobado la versién final del articulo asi como certifican que no hay un interés econémico
directo en el sujeto de estudio ni en el material discutido en el manuscrito

Firma y aclaracién de firma de cada autor Fecha de firma
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EDITORIAL

De la publicacion cientifica
al reconocimiento académico

Comenzando un nuevo ano en la edicién de Dermatologia Argentina y al asumir ahora su direccidn, quisiera reflexionar sobre el papel de
la publicacién cientifica en el reconocimiento académico y cudles son las motivaciones para publicar.

En un sentido, si se quiere ingenuo, del abordaje de la problemdtica, podriamos pensar que la verdadera motivacién deberfa ser el amor al
conocimiento. Sin embargo, es claro que lo que prima en muchas ocasiones es el reconocimiento publico por parte de los colegas, lograr
un alto impacto en la comunidad cientifica, el reconocimiento de la excelencia expresado, por ejemplo, por el nivel de citacidén de un
autor por parte de otros como una forma de reconocer el valor de un trabajo cientifico.

Existe una afanosa lucha por el reconocimiento académico, y dado que es mds fécil evaluar y medir la cantidad de las contribuciones que
la calidad de éstas, ha habido en los tltimos tiempos una plétora de publicaciones muchas veces con calidad cuestionable.

El Comité de Redaccién de Dermatologia Argentina se ha propuesto desde hace unos afios favorecer la calidad sobre la cantidad y hemos
sido, y pretendemos seguir siendo, muy rigurosos en el proceso de evaluacién. Nos hemos focalizado para que los manuscritos sean legiti-
mados por la lectura critica de los pares, mediante la evaluacién institucionalizada y firmada por revisores competentes.

Este riguroso proceso de andlisis y seleccidn de los articulos ha llevado a un aumento del niimero de rechazos o a demoras en la edicién,
dado que muchas veces se solicita a los autores que efecttien mejoras diversas en sus trabajos, que ponderen su excelencia y, por lo tanto, la
calidad de la publicacién.

Como Directora de Dermatologia Argentina, mi compromiso, como tltima responsable en la seleccién de los articulos a editarse, exige
garantizar la calidad, la equidad y criterios de seleccidn justos. Cuento con el aval de un Comité de Redaccién cuidadosamente selecciona-
do y un grupo de Consultores y Revisores Externos de excelencia. Este grupo de trabajo apunta a que estos valores fortalezcan la perma-
nencia de esta publicacidn, que consideramos desempefa una funcién crucial en el desarrollo de nuestra actividad profesional. Si Derma-
tologia Argentina es uno de los medios para lograr el reconocimiento académico, trataremos de ser justos valorando la cultura del esfuerzo,
el ejercicio del conocimiento, la lectura critica y el aporte de la experiencia personal.

Si el amor al conocimiento prima sobre la supervivencia en el ambiente académico, si tanto autores como revisores analizamos cuidadosa-

mente los "para qué", luego los "qué", los "como" y los "quién", mejoraremos la calidad de nuestra publicacién, aseguraremos su perma-
nencia y nos nutriremos todos del conocimiento compartido. Lo demds vendrd por afadidura.

Dra. Alejandra Abeldafio

Directora de Dermatologia Argentina
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2007: Una fiesta inolvidable en Buenos Aires

A lo largo de la vida de una persona hay determinados momentos de felicidad intensa. Un nacimiento, un cumpleafos, un aniversario, un
fin de afio en familia. Quizds en respuesta a su caracteristica y a la vez ineludible fugacidad, estos instantes suelen ser vividos como fiestas.
El festejo busca inmortalizar estos momentos breves que de otra manera se escurrirfan de nuestras manos como la brisa de una tarde de

verano.

En nuestra vida societaria, donde lo que nos une es una pasién comun -la dermatologia-, los logros cientificos o profesionales constituyen
equivalentes eventos de jubilo. Cada paso encaminado hacia un descubrimiento, cada hallazgo que provea una nueva solucién a patologias
conocidas constituye para nosotros un instante de plenitud también breve porque, estimulados por la pasién que nos une, pronto nos
encaminamos hacia nuevas metas, hacia nuevos conocimientos. Las fiestas que ayudan a inmortalizar todos estos logros son los Congtesos,
y la mds grande de estas fiestas es el Congreso Mundial de Dermatologia, que se realiza cada cinco afios en algin rincén de la Tierra.

Del 30 de septiembre al 5 de octubre de 2007 organizaremos una fiesta inolvidable en Buenos Aires, nuestra casa. En el XXI Congreso
Mundial de Dermatologia que tengo el honor de presidir nos reuniremos dermatélogos de diversos lugares del planeta. Asistirdn los mds
destacados cientificos relacionados con nuestra especialidad y, aunados bajo el lema de nuestro Congreso: Dermatologia Global para un
Mundo Globalizado (Global Dermatology for a Globalized World), tendremos la fiesta de compartir, disfrutar y aprender los tltimos des-
cubrimientos de la dermatologfa mundial.

El programa cientifico se ha desarrollado cuidadosamente a lo largo de los tltimos cuatro afios. Gracias a la labor conjunta del Comité
Internacional y el Comité Cientifico Local, se ha configurado un programa realmente excitante.

Los dias inmediatamente anteriores al Mundial, 28 y 29 de septiembre, variadas sesiones cientificas tendrdn lugar en el Sheraton Conven-
tion Center, a cargo de sociedades locales como la Sociedad Argentina de Dermatologfia, la Asociacién Argentina de Dermatologfa, la Aso-
ciacién Argentina de Dermatologia Pedidtrica, entre otras, y también a cargo de sociedades internacionales, como la Sociedad Internacio-
nal de Dermatologia (Internacional Society of Dermatology).

A partir del 1° de octubre, el abanico de opciones para compartir, aprender y disfrutar es amplio. Podrdn elegir participar de Sesiones
Cientificas que abarcan desde las patologfas mds infrecuentes hasta aquellas que se presentan en la consulta diaria. Compartiremos pato-
logfas regionales, a las que se ha dado un lugar especial en el marco de este Congreso Mundial, asi como los adelantos més importantes en
medicina cutdnea. En las sesiones plenarias hay invitados de lujo. Abarcaremos desde temas de genética y biologfa molecular -como mues-
tra sugestiva de la dermatologia del futuro- hasta las terapéuticas mds novedosas. Hemos incluido numerosas sesiones de dermatologia
estética y cosmética que son respuesta al creciente interés de la sociedad moderna, tan exigente con los principios estéticos.

Por primera vez en la historia de los mundiales daremos la oportunidad de exhibir los trabajos en cartel durante los cinco dias que dura el
Congreso. Esta novedad facilitard la lectura de los trabajos y reconoce el esfuerzo de los expositores (hay capacidad para 2.600 trabajos en
cartel). Asimismo, hay premios a distintas categorias para alentar atin mds la concurrencia en este sector.

Producto del aporte de la labor cientifica local, hemos incorporado una seccién denominada Encuentro de Ideas (Meeting of Minds) en la
cual figuras de renombre y gran conocimiento defenderdn sus opiniones en ptblico. También se desarrollardn Sesiones Cientificas en vivo,
denominados Talleres Intensivos de Observacién (Intensive Live Observational Workshops), que permitirdn asistir a précticas terapéuticas
de la mano de expertos.

Hemos sido rigurosos a la hora de definir los aspectos organizativos y logisticos. El XXI WCD tendr4 lugar en La Rural, un amplio predio

aledafio a los lagos de Palermo. La distribucién de salones, espacios tedricos y cronogramas han sido definidos teniendo en cuenta a todos
los dermatélogos que participardn del Congreso. Hemos respondido con inteligencia a todos los requerimientos propios de esta clase de
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eventos. Hemos evitado superposiciones de temas similares con el objeto de que los participantes del Congreso no pierdan la oportunidad
de estar presentes en las sesiones de su interés. Contamos con simposios y talleres interactivos y comunicaciones libres, que les permitirdn
asistir a conferencias y talleres dictados en inglés y presentar sus trabajos en inglés. Los invito entonces a que visiten la pdgina web del
Congreso, http: //www.dermato2007.org, y comiencen a disefiar su propio recorrido para aprovechar al méximo de esta experiencia.

La exposiciéon comercial serd tnica en la historia de los congresos dermatoldgicos llevados a cabo en Argentina. Abarcard una superficie de
miés de 13.000 metros cuadrados y contard con el apoyo de las empresas lideres en dermatologfa. Las empresas farmacéuticas presentardn
distintos simposios satélites con los tltimos adelantos en terapéuticas para patologias cutdneas y para la correccién de defectos estéticos.
Los laboratorios organizaron numerosas actividades sociales en diversos rincones imperdibles de la ciudad portefia para fomentar un senti-
do de confraternidad entre los dermatdlogos participantes del Congreso.

Hemos puesto especial dedicacién a las actividades sociales para mostrar las caracteristicas culturales del pais. Esta es la primera vez que el
Congreso Mundial es organizado por un pais en vias de desarrollo, alejado geograficamente de los paises que albergan a la mayor parte de
los dermatdlogos invitados. Queremos aprovechar esta oportunidad para mostratles parte de nuestros pequefios paraisos escondidos y par-
te de nuestras costumbres, musica y baile de la mano de algunos de los artistas mds reconocidos del pais. La ceremonia de clausura tendrd

lugar en Puerto Madero, ¢ incluird espectéculos de primer nivel.

Todos los dermatdlogos argentinos somos los anfitriones de esta fiesta inolvidable. Estamos convencidos de que nadie quiere perder la
oportunidad de regocijarse dentro de este festejo hasta la fiesta de clausura. Los invitamos a compartir esta experiencia singular: por prime-
ra vez en nuestra corta historia hospedaremos en nuestra casa a la dermatologfa del mundo. Los invitamos a leer el programa preliminar
para comenzar a disfrutar de este evento a partir de hoy. No esperemos hasta octubre para deleitarnos con los resultados de nuestro traba-
jo. No dejemos que este singular proyecto que tanta alegria nos produce a los dermatélogos argentinos transcurra fugaz sin dejarnos sedu-

cir por todos sus encantos.

Prof. Dr. Ricardo L. Galimberti
Presidente del XXI Congreso Mundial de Dermatologia
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Demmatologia

EDUCACION MEDICA CONTINUA

Escleromixedema

Palabras clave: escleromixedema; liquen mixedematoso; mucinosis papulosa.
Key word: scleromyxedema; lichen myxedematosus; papular mucinosis.

Definicion

El escleromixedema es una enfermedad crénica de origen descono-
cido caracterizada por un compromiso cutdneo papular y esclero-
dermoide, con depésitos de mucina, proliferacién de fibroblastos y
fibrosis en la histopatologfa, y la asociacién con una gammapatia
monoclonal. Es una mucinosis primaria perteneciente al grupo de
las mucinosis papulosas.

Historia y terminologia

Los primeros casos descriptos de escleromixedema fueron interpre-
tados como una variedad de esclerodermia o una enfermedad veci-
na (Cuadro 1).

En 1953, Dalton y Seidell proponen el término "mucinosis papu-
losa" para un grupo de mucinosis que cursan sin enfermedad tiroi-
dea demostrable. En el mismo afo, son clasificadas por Montgo-
mery en 4 formas clinicas (Cuadro 2).**

En 1954, Gottron introduce el término "escleromixedema” para
referirse a la variante papulosa generalizada de la mucinosis papulo-
sa, caracterizada por dos signos fundamentales: infiltracién difusa
esclerodérmica asociada a erupcién papuloide.®

Los términos escleromixedema y liquen mixedematoso (LM) han
sido utilizados en forma indiscriminada en la literatura durante
varias décadas.””"" El término LM fue propuesto, en un principio,

para denominar s6lo aquellos casos que presentaban el componente

Cuadro 1. Historia.

e 1906 Dubreuilh: "Fibromas miliares foliculares: escleroder-
mia consecutiva"'

e 1908 Reitmann: "Afeccion especial vecina a la escleroder-
mia" (citado por Abulafia y Pierini?).

e 1937 Butler y Laymon: "Esclerodermia nodular difusa".**

e 1953 Dalton y Seidell: "Mucinosis papulosa", grupo de
mucinosis que cursan sin enfermedad tiroidea.®

e 1953 Montgomery y Underwood: clasifican a la mucinosis
papulosa en cuatro formas clinicas (Cuadro 2)*

e 1954 Gottron: "Escleromixedema": mucinosis papulosa
generalizada con cambios esclerodermiformes. ¢

e 1961 Abulafia y Pierini: describen el primer caso de escle-
romixedema en nuestro pais.?

e 1964 Mc Carthy y Osserman: observan la paraproteinemia
en el escleromixedema.’

papuloso en ausencia de la induracién cutdnea difusa,’ pero hoy se
acepta como sinénimo de mucinosis papulosa (MP).” La MP (o
LM) abarca dos subtipos clinicopatolégicos: el escleromixedema
(liquen mixedematoso generalizado) y el liquen mixedematoso
localizado; este tltimo incluye 5 subtipos (Cuadro 2). A fin de evi-
tar interpretaciones erréneas, al informar un caso de LM (o MP) se
deberia aclarar a qué subtipo clinicopatolégico pertenece, y de
acuerdo con la definicién original de Gottron, el término esclero-
mixedema deberfa utilizarse inicamente para la forma papulosa
liquenoide generalizada con cambios esclerodermiformes.
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Fisiopatogenia

La patogenia del escleromixedema permanece incierta. La detec-
cién de una gammapatia monoclonal en la mayorfa de pacientes
con escleromixedema ha suscitado diversas hipdtesis que relacionan
etiopatogénicamente la paraproteinemia con la enfermedad.

Se postulé que el depésito de globulinas podria ser el evento pri-
mario, que ocurrirfa debido a la atraccién de los glicosaminoglica-
nos 4cidos por la inmunoglobulina bésica,”>'* dando lugar a com-
plejos insolubles” o a un depésito de mucina secundario a una
interaccion entre la globulina y el fibroblasto.'

Otra hipétesis planteada fue que la paraproteina represente una

respuesta inmunoldgica secundaria a la mucina dérmica,""

cuyo
depésito serfa estimulado a través de otro mecanismo. Se ha sugeri-
do que la inmunoglobulina bésica podria poseer caracteristicas de
un anticuerpo dirigido contra un antigeno 4cido, como los muco-
polisacéridos dcidos de la dermis, y que la produccién de un nuevo
mucopolisacdrido 4cido serfa el evento primario.” Wells y cols. no
encontraron una concordancia entre los determinantes idiotipicos
de la paraproteina de diferentes pacientes con la enfermedad, lo
cual indicarfa que si las globulinas estuvieran dirigidas contra com-
ponentes de la piel, su especificidad estarfa dirigida contra diferen-
tes estructuras o diferentes determinantes en un mismo compo-
nente.”

Diversos hechos no apoyan las hipétesis presentadas, ya que no
todos los pacientes presentan la paraproteinemia; ésta puede detec-
tarse tiempo después del debut de la enfermedad™* o persistir des-
pués de la resolucién clinica.” Solo alrededor del 13% de los casos
presenta inmunofluorescencia directa positiva que revela depdsitos
de inmunoglobulinas en dermis. Los niveles de paraproteinemia no
se correlacionan con la severidad o progresién de la enfermedad.”
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Harper y Risper* demostraron que el suero de pacientes con escle-

romixedema estimulaba en mayor medida la proliferacién de fibro-
blastos en comparacién con el suero de los pacientes de un grupo
control. Los mismos autores separaron la fraccién de inmunoglo-
bulinas del suero de los pacientes con escleromixedema y la enfren-
taron a cultivos de fibroblastos normales, tras lo cual no pudo
demostrarse estimulacién de la sintesis de ADN.* Esto pareceria
indicar que la presencia de otro factor, diferente de la paraproteina,
estimularfa la proliferacién de fibroblastos. El suero libre de la
inmunoglobulina no fue enfrentado al cultivo de fibroblastos para
evaluar su efecto.

Por otro lado, Yaron y cols.” demostraron que el suero del paciente
con escleromixedema estimula a los fibroblastos para la produccién
de 4cido hialurénico y prostaglandina E, sin acompafarse de un
aumento en la proliferacién de fibroblastos. Sobre la base de este
estudio postulan que algtn factor sérico podria inducir la produc-
cién de 4dcido hialurénico por los fibroblastos y que esta estimula-
cién podria estar mediada por la prostaglandina E.”

La eventual deteccidn, en estos pacientes, de un factor serolégico
con efecto estimulante directo o indirecto de la actividad de los
fibroblastos, podria implicar un progreso en la comprensién de la
fisiopatogenia de la enfermedad.

Epidemiologia

El escleromixedema es una enfermedad de baja incidencia, y se han
publicado alrededor de 160 casos hasta la fecha. Afecta a adultos
de mediana edad (media: 50 afos; rango: 28 a 83 afos). La
mayorfa de las publicaciones refieren que se trata de una enferme-
dad sin predileccién sexual; sin embargo, al revisar 145 casos
publicados, se observa una relacién hombre/mujer equivalente a
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1,7/1. Se han informado 7 casos de escleromixedema en pacientes

26-31

de raza negra,”*' 1 de raza amarilla” y la mayorfa de raza blanca,

aunque en algunas publicaciones no se mencione este dato.

Clinica

Tres rasgos clinicos caracteristicos orientan al diagndstico de escle-
romixedema: a) la erupcién papulosa, b) la infiltracién escleroder-
miforme generalizada y c) la presencia de grandes pliegues en tron-
co y miembros.*"%

La erupcidn consiste en pdpulas, cupuliformes o liquenoides, cére-
as, de coloracién blanquecina a levemente eritematosa, consisten-
cia firme y tamafo variable de entre 1 a 4 mm.>*** Estas papulas
no son confluentes, pero estdn densamente agrupadas dando una
imagen "en empedrado”.*"” Su disposicién lineal es un rasgo
comun y distintivo especialmente a nivel supraciliar y en dorso de
manos**?"* (Fotos 1 y 2). El engrosamiento e induracién difusos
de la piel comprometida es responsable de la rigidez, disminucién
de la movilidad y acentuacién de los pliegues cutdneos®*'*'*#%
(Fotos 3 y 4). La infiltracién cutdnea determinada por el depédsito
de mucinas a nivel glabelar, perioral y lébulos de orejas da un
aspecto tipico de fascies leonina, y la exageracién de los pliegues
cutdneos con presencia de surcos verticales profundos interciliares
simula una expresién facial de preocupacién.’*”* Generalmente
comienza en la porcién distal de los miembros superiores, en su
cara extensora, comprometiendo luego los brazos, cara, cuello y
tronco superior en forma simétrica” (Foto 5). En estadios avanza-
dos puede llegar a involucrar toda la superficie cutdnea, si bien
generalmente el cuero cabelludo y las mucosas estdn respetadas.”*
Al avanzar la enfermedad, la severidad de la induracién cutdnea
puede limitar la apertura oral, el cierre palpebral o la flexién de las
manos. La rigidez de las manos es una manifestacién tipica que
limita en forma importante su movilidad***'"**% (Foto 6).

La afectacién de las dreas pilosas es ocasional, con alopecia parcial

7,35,42-44 3542

o difusa en cuero cabelludo, cejas,” vello axilar y pubia-

no,”* o ausencia completa de pelo en todas las dreas comprometi-

das.‘ii,/té

Se ha observado fenémeno de Raynaud en alrededor del 4% de los
casos revisados.'***"* También se ha descripto la presencia de
coloracidn eritemato violdcea en las piernas que varfa con los cam-
bios posturales y es mds evidente en la posicién de pie o al cami-
nar.** El 13% de los casos revisados ha presentado prurito de
Variable intensidad.7,22.27,23>33,55’36,4U,44.45,4‘)—55

El compromiso cutdneo tiende a ser progresivo y desfigurante, con
una tendencia a afectar la calidad de vida del paciente por la rigi-
dez cutdnea que limita su movilidad y destreza.

Compromiso sistémico
Hematoldgico

En 1964, Mc Carthy y Osserman’ describen la paraproteinemia
como una globulina anormal, IgG en zona de movilidad lenta, pre-
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sente en el suero de un paciente con escleromixedema. Desde
entonces se ha incluido en el estudio bdsico de estos pacientes el
proteinograma electroforético (PEF) en busqueda de esta parapro-
teina, la cual ha resultado positiva en la mayoria de los casos. En el
PEF del suero esta globulina migra a la regién post-y y difiere de la
IgG normal por carecer de una porcidn antigénica significativa en
la fraccién fd, por su menor tamafio y por ser extremadamente
bisica (pH = 8).7°°* Generalmente es una IgG homogénea de
cadenas livianas lambda, pero también se han informado casos con
cadenas livianas del subtipo kappa (Cuadro 3).

Si bien la gammapatia monoclonal es considerada un criterio
diagnéstico de la enfermedad por algunos autores,” se han obser-
vado 14 casos con rasgos clinicos e histopatolégicos diagndsticos
de escleromixedema, en los que la paraproteina no fue detecta-
da.13,17,22,27.40,43.47,5056,57‘64

El rol de la paraproteina en la patogénesis de la enfermedad perma-
nece incierto. En un principio llevé a sugerir una posible relacién
entre el escleromixedema y el mieloma multiple. La paraproteina
del mieloma también es homogénea en la movilidad electroforética
y es de cadenas livianas, pero difiere de la del escleromixedema en
que tiende a migrar lentamente hacia el 4nodo o permanece en el
punto de aplicacidn, y en que las cadenas livianas generalmente
son del tipo kappa."” En un muy limitado niimero de casos se ha
descripto la evolucién o asociacién del escleromixedema a mieloma
multiple.”>**"%® Otras enfermedades hematoldgicas, como linfo-
ma de Hodgkin y no Hodgkin, macroglobulinemia de Waldens-
trom, también han sido descriptas asociadas a escleromixedema en

casos aislados.”*

Muscular

La miopatfa o miositis es una de las manifestaciones extracutdneas
mis frecuentemente asociadas a escleromixedema, y en la mayoria
de los casos estd afectada la musculatura proximal. El 25% (37
pacientes) de los casos revisados presentaba signo-sintomatologia

sugestiva de miopatfa,'*!7?305156576

#7072 S6lo en un subgrupo de
éstos se han completado o informado los estudios complementa-

rios para su confirmacién diagndstica (Cuadro 3).

Neuroldgico

La presencia de alteraciones neuroldgicas en pacientes con esclero-
mixedema ha sido bien documentada en la literatura; el compro-
miso neurolégico central se observé en aproximadamente el 16%
de los casos revisados (23 pacientes) con signo-sintomatologia muy

9,27,30,52,57,68,84-

variada ? (Cuadro 3). Las manifestaciones pudieron ser

9,68,84 a una

atribuidas a un accidente cerebrovascular en 3 casos,
posible encefalopatia de Hashimoto en 1 caso® y a un hematoma
subdural en otro;” en el resto fueron vinculadas al escleromixede-
ma. En 3 de los casos, el compromiso neuroldgico precedié al cutd-
neo en un tiempo variable desde meses hasta 2 afos.”*"%

En todos los casos, exceptuando aquellos con enfermedad cerebro-
vascular,”?” la TAC?*?57¢7087866 v 3 RMN*>** de cerebro resulta-
ron normales. En dos pacientes el estudio del LCR revel6 la presen-
cia de Ig G monoclonal.®*

La patogenia del compromiso del SNC no estd bien dilucidada. No
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Foto 1. Infiltracion cutdnea frontal, con surcos verticales
profundos interciliares y papulas agrupadas con disposicién
lineal en regién supraciliar.

Foto 4. Pliegues a nivel de las rodillas determinados por el
engrosamiento cutaneo difuso.

Foto 5. Induracién cutdnea a nivel de las manos que deter-
mina su contractura en flexion.

Foto 2. Lébulos de las orejas con piel engrosada, infiltrada 'y
eritematosa, sobre la cual asientan micropapulas blanqueci-
nas no confluentes.

Foto 3. Aspecto de "piel de naranja" a nivel del muslo. Foto 6. Infiltracion cutanea que compromete el tronco en
forma extensa y difusa.
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Repie

se han encontrado depésitos de mucina a este nivel.”***"*** Se pos-
tulé que la paraproteinemia podria ser la responsable. En un pacien-
te con escleromixedema y dos episodios de encefalopatia se realizé el
monitoreo de las caracteristicas del LCR durante 5 meses. Durante
ambos episodios se evidencié un aumento dominante de IL-6 y ele-
vacién de los niveles de proteinas e IgG en el LCR, sin un aumento
del indice de sintesis de IgG en suero. Estos hallazgos sugieren una
disrupcién de la barrera hematoencefélica y que la IL-6 podria jugar
un rol en la patogenia de la encefalopatia.”

La manifestacién de compromiso del sistema nervioso periférico
informada con mds frecuencia en el escleromixedema es el sindrome
del tinel carpiano (STC). En ninguno de los casos se informé un
estudio anatomopatoldgico, por lo que se desconoce si el STC en
estos pacientes se asocia a depdsitos de mucina o a dafio neural

directo.22,40,49,53,57,98

Cardiolégico, pulmonar, articular, oftalmoldgico, se resumen
en el Cuadro 3.

Misceldnea
Se han publicado casos de escleromixedema coexistente con otras
enfermedades: falla renal crénica,”, pielonefritis crénica,” enferme-

dad renal tipo esclerodermia,” enfermedad de Crohn,” infeccién por

74,88 52,85

hepatitis B,” diabetes tipo I, tiroiditis de Hashimoto,

psoriasis,” ictiosis,” sindrome de Sweet,” queratoacantomas multi-

ples” y carcinomas de pdncreas,’ ovario®”

y vejiga.” Estas podrian
ser consideradas como asociaciones fortuitas, dado que la mayoria

fueron descriptas en casos aislados.

Laboratorio

El hallazgo de laboratorio mds constante es la presencia de la gam-
mapatfa monoclonal, generalmente de tipo IgG de cadenas livianas
lambda. El resto de los eximenes de laboratorio de rutina no suele
presentar alteraciones, excepto por la eosinofilia, leve a moderada,

detectada en el 5% de los casos revisados? 7 6c8892101102

y la eritrose-
dimentacién aumentada en casos aislados.”*'"* El significado de la

eosinofilia periférica en estos pacientes se desconoce.
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Histopatologia

El cuadro histopatoldgico es caracteristico. Generalmente no hay
cambios a nivel de la epidermis y las alteraciones se sittian a nivel
de dermis papilar y reticular media, pudiendo extenderse en pro-
fundidad.*"'”> Se destacan como rasgos tipicos la presencia de pro-

liferacién de fibroblastos estrellados o fusiformes,****

el depésito
de mucina difuso, asociado a un aumento de coldgeno.” Hay una
marcada fragmentacién y separacién de los haces de coldgeno por
la presencia de abundantes mucopolisacdridos dcidos que se tifien
de color parpura con el azul de toluidina (metacromasia), de rojo
con mucicarmin, de azul con el azul alcian a PH = 2,5 (Foto 7) y
de azul verdoso con el hierro coloidal.” Estas mucinas son digeri-
das por la hialuronidasa y son resistentes a la diastasa.””***>'* La
mayor proporcién de glicosaminoglicanos en los depésitos corres-
ponde a 4cido hialurénico.” Puede hallarse un leve infiltrado infla-
matorio linfocitico perivascular, superficial.*>92035:414355 8656106107 ] g
fibras eldsticas generalmente se encuentran fragmentadas y dismi-
nuidas en nimero."”'” Un hallazgo mds inconstante es la presencia
de atrofia folicular.””** También se demostré mucina en los filetes
nerviosos cutdneos.™

La microscopia electrénica revela aumento de los fibroblastos y su
actividad reflejada en la dilatacién del reticulo endoplasmético
rugoso y las proyecciones citoplasmdticas.'*'*

En 23 de los casos revisados se realizé inmunofluorescencia directa
(IFD) cutdnea en busqueda de depésitos de inmunoglobulinas.
Solo en 4 casos (13%)7****'* se detectaron depdsitos dérmicos de
inmunoglobulinas, tipificadas como IgG en 3 de ellos. En el resto
de los casos la IFD resulté negativa'9,l6,20,25,35,40»42,48,49,61,74,86)106,107,110,111

Se han realizado autopsias en un nimero limitado de pacientes con

escleromixedema®*?72%% (Cuadro 4).

Diagnoéstico

El diagnéstico del escleromixedema se basa fundamentalmente en
los hallazgos clinicos e histopatoldgicos. La combinacién de papu-
las céreas liquenoides con cambios cutdneos esclerodermoides es
altamente sugestiva. La asociacién de una gammapatia monoclonal
es considerada por algunos autores como un criterio diagndstico
fundamental, pero se han informado pacientes con ausencia o apa-
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Foto 7. Dermis con abundante depodsito de mucina entre los
haces de colageno y proliferacion de fibroblastos (azul alcian).

ricién tardfa de la paraproteinemia, y de acuerdo a la clasificacién
actualizada de Rongioletti y cols.” hoy se consignan éstos como
casos de "escleromixedema atipico”.

La presencia de TSH normal también se ha postulado como un
requisito para su diagnéstico, lo cual tendrfa mds valor en el
diagnéstico del liquen mixedematoso localizado que puede confun-
dirse con el mixedema asociado a tiroideopatia. El diagnéstico dife-
rencial clinico entre este tltimo y el escleromixedema no plantea
mayor dificultad. Se han comunicado casos con rasgos clinicos, his-
topatoldgicos y paraproteinemia tipicos de escleromixedema en los
que coexistié una alteracién tiroidea. "%

La evaluacién inicial de estos pacientes incluye el estudio histopa-

Rt

toldgico, el laboratorio de rutina (hemograma y bioquimica en san-
gre y orina), PEF en sangre y dosaje de TSH. Una vez realizado el
diagndstico, el abordaje debe ser multidisciplinario: evaluacién
hematoldgica (incluyendo la biopsia de médula dsea), neurolégica,
gastrointestinal, cardioldgica, respiratoria, articular y oftalmolégica.

Diagnosticos diferenciales (s resumen en el
Cuadro 5)

Tratamiento (Cuadro 6)

El tratamiento del escleromixedema es dificil y en la mayoria de los
casos frustrante. Multiples firmacos han sido ensayados con resul-
tados muy variables y hasta la fecha no existe un régimen terapéu-
tico estandarizado para esta enfermedad.

Agentes inmunosupresores

Los agentes més utilizados han sido el melfaldn y la ciclofosfamida.
Se podria postular que los citostdticos actuarfan suprimiendo la
actividad del linfocito que estarfa implicado en la estimulacién de
la produccién de mucinas mds que en la sintesis de inmunoglobu-
linas, considerando que hay casos en los que la respuesta al trata-
miento no se acompand de un descenso de la paraproteina,” y que
en otros ésta estuvo ausente desde un inicio.”

Melfaldn. El melfaldn ha sido una droga ampliamente utilizada en
un principio para el tratamiento del escleromixedema, pero actual-
mente ha caido en desuso debido a su alta toxicidad. Se observé
una relacién directa entre la buena repuesta al tratamiento y la pre-
sencia de efectos adversos serios. Solo en dos casos se informé la

88,103 en

normalizacién del PEF tras el tratamiento con melfaldn,
otro se mantuvo sin cambios a pesar de la resolucién de las

lesiones™ y en el resto de los casos publicados se omitié esta infor-

29



Volumen XIIl - N° 1 - 2007 %%%oga
te)

macién. No se observaron diferencias significativas en la respuestaal  pero en otros 2 la asociacién no resulté beneficiosa.””

tratamiento de acuerdo a la dosis (2 a 6 mg/dfa) o el esquema de tra-  Ciclofosfamida. La ciclofosfamida como monoterapia fue utiliza-
tamiento (continuo o en ciclos mensuales) utilizados. En un paciente  da en 18 pacientes con escleromixedema. Las dosis utilizadas varia-
se observé una mejor respuesta al asociar el melfaldn a corticoides,””  ron entre 50 a 200 mg/dfa 0 400 a 500 mg/semana. No se observé
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una relacién entre una respuesta favorable al tratamiento y la dosis
utilizada. En un caso, la combinacién de ciclofosfamida con corti-
coides y plasmaféresis produjo mejor respuesta en comparacion
con la monoterapia.” Los casos con buena respuesta al tratamiento
presentaron mejorfa gradual y lenta con cambios incipientes a los 2
a 3 meses de iniciado el tratamiento, debiéndoselo prolongar por 6
meses a 1 afio para obtener una mejorfa considerable. La mejoria se
observé en aquellos pacientes que comenzaron el tratamiento antes

046474 o en aquellos con menor indu-

del afio de iniciado el cuadro
racién de la piel.” En un solo caso se informa la disminucién de
los niveles de la Ig monoclonal tras el tratamiento con ciclofosfa-

mida, lo cual no se acompané de mejoria del cuadro cutdneo.®

Corticoides. Se han publicado 31 casos tratados con corticoides
sistémicos como monoterapia en algin momento de su enferme-
dad. Todos los pacientes que presentaron mejoria marcada o reso-
lucién de las lesiones habfan recibido dosis mayores o iguales a 40

mg/dfa de prednisona®”'"?
& P

o pulsos de 160 mg/semana de dexa-
metasona.”'"”""* Sélo en 8 de los pacientes que no presentaron res-
puesta o presentaron respuesta leve al tratamiento esteroideo se
informé la dosis utilizada, la cual fue menor o igual a 30 mg/dia de

323440570593 1 05 corticoides sistémicos

prednisona en 6 de los casos.
también han sido incluidos en esquemas terapéuticos combinados

junto con inmunosupresores, obteniéndose resultados varia-
blcsl 2,36,41,57,60,72
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Otros inmunosupresores. Los resultados con clorambucilo, meto-
trexato, azatioprina y ciclosporina se muestran en el Cuadro 6.

Talidomida

Recientemente se introdujo la talidomida en el arsenal de trata-
mientos propuestos para ¢l escleromixedema. Se trataron hasta la
fecha 4 pacientes, obteniendo en todos los casos una respuesta
favorable. Tres de los pacientes habfan sido refractarios al trata-
miento con agentes alquilantes a altas dosis, asociados a corticoi-
des, y todos tenfan un compromiso cutdneo marcado con impo-
tencia funcional por la severa induracién cutdnea. Excepto uno de
los casos, que presentaba enfermedad de inicio reciente, en el resto
ésta llevaba de 3 a 7 afios de evolucion. La respuesta a la talidomi-
da fue evidente y progresiva desde un inicio, obteniéndose una dis-
minucién franca y objetiva del engrosamiento cutdneo con mejoria
gradual de la movilidad. También se observé reduccién de los nive-
les de paraproteina plasmdtica, disminucién de los depdsitos de
mucina y proliferacién de fibroblastos en las biopsias cutdneas.””
La dosis utilizada fue de 100 a 400 mg/dia y en dos de los pacien-
tes se realiz6 un seguimiento durante dos afos logrando el mante-
nimiento de los resultados, con 50 mg/dia en uno de los casos y

100 mg/dia en el otro.””

Retinoides

Hasta la fecha se publicaron 15 casos de escleromixedema tratados
con retinoides. Se utilizé isotretinoina en dosis de 40 a 80 mg/dia
(no fue informado en mg/kg), y etretinato en dosis de 50 mg/dfa,
o 1 mg/kg/dia. El fundamento para el uso de retinoides es que
éstos inhibirfan el crecimiento de fibroblastos en cultivos celula-
res.” Los resultados obtenidos en la practica clinica han sido esca-
sos hasta el momento (Cuadro 6).

Interferén 02 b (Cuadro 6)

PUVAterapia

La fototerapia se ha intentado en base a que la radiacién UVA
aumenta la formacién de dimeros de pirimidina del ADN en culti-
vos de fibroblastos humanos y causa cambios nucleares y cito-
plasmadticos en los fibroblastos de la dermis papilar. La PUVAtera-
pia inhibirfa la replicacién y funcién de los fibroblastos anormales
en el escleromixedema.'® Se trataron un total de 8 casos (Cuadro
6). Independientemente de los resultados, la paraproteinemia se
mantuvo sin cambios.

Radioterapia
La irradiacién cutdnea total con electron beam fue practicada en 3

pacientes. Se obtuvieron buenos resultados™"®

y en dos de los
casos se pudo comprobar la ausencia de recidiva luego de 18
meses” y 2 afios’ de seguimiento.

La radioterapia superficial localizada se utilizé para tratar 4reas

247 en otro la

limitadas (p. €j., cara). En 2 casos ésta resultd ineficaz,
mejorfa fue parcial y transitoria,” mientras que un cuarto paciente

present resolucién de la mayoria de las lesiones faciales."™

32

Plasmaféresis

La plasmaféresis actuarfa removiendo factores seroldgicos, aun no
determinados, que estarfan involucrados en la patogenia de la
enfermedad. En 5 pacientes se intenté este tratamiento (Cuadro
6). Dos de los casos habian sido refractarios a la ciclofosfamida y
corticoides como monoterapia, y evolucionaron favorablemente al

asociar la plasmaféresis. La mejorfa puede ser transitoria”*'

y el uso
periédico de este esquema de tratamiento podria ser necesario para

mantener los resultados a largo plazo.’

Inmunoglobulina endovenosa
En los ttlimos 5 afios se publicaron 4 trabajos que informan el uso
de la inmunoglobulina endovenosa a altas dosis (IgEVad) en el

escleromixedema. 467!

Se trataron un total de 9 pacientes, con
dosis de 1,5 g/kg” a 2 g/kg™*”" administrada en 5 dias, repitiendo
los ciclos cada 4 a 5 semanas. Todos los pacientes presentaron una
respuesta favorable (Cuadro 6); solo en un caso con buena respues-
ta inicial los resultados no se pudieron mantener a pesar de conti-
nuar el tratamiento y aumentar la frecuencia de las infusiones.® En
4 de los pacientes con remision del cuadro no se realizé tratamien-
to de mantenimiento; 3 permanecieron libres de lesiones luego de
uno” a tres® anos de seguimiento. El paciente restante presentd
una recidiva al afio, logrando nuevamente el control de la enferme-
dad al retomar el tratamiento.” En otros 3 pacientes el tratamiento
se sostuvo con la misma dosis por ciclo, pero a intervalos de 6
semanas, logrando el mantenimiento de los resultados luego de 2
anos.”! Las manifestaciones extracutdneas del escleromixedema,
como disfagia, alteracién de la fonacién y encefalopatia, también
mejoraron tras las infusiones de IgEVad.™”'

Trasplante autélogo de células madre de sangre periférica
(TCMSP)
Se trataron un total de 6 pacientes.”*'”” Se realizé la movilizacién de

células madre con altas dosis de ciclofosfamida'

o melfaldn,” o
mediante aféresis junto a la administracién de factor estimulante
de colonias de granulocitos.”” Luego se procedié al trasplante de
células madre. Todos los pacientes, excepto uno, evolucionaron
favorablemente; tres de ellos presentaron una recaida a los 17, 37 y

45 meses postrasplante.”

Misceldnea
Otros tratamientos ensayados en el escleromixedema, sin buena

50,54

respuesta, fueron: cloroquina,” hidroxicloroquina,”** colchici-

na,” minociclina,” penicilamina® y dimetilsulféxido.”

Prondstico

Es una enfermedad de curso crénico y progresivo; solamente en
dos casos se ha informado su resolucién espontdnea.'”'* La pre-
sencia de manifestaciones extracutdneas empeora el prondstico,
principalmente cuando el compromiso es neuroldgico central, con

9,30,52,57

posible evolucién fatal. Otras causas de muerte informadas

en estos pacientes han sido leucemia y sepsis secundarias al trata-
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miento con melfaldn,”***7”° TAM,*” insuficiencia cardiaca”"* y

mieloma multiple.” Los niveles de paraproteinemia o su ausencia
no han demostrado tener influencia en la evolucién de la enferme-
dad. Independientemente de las manifestaciones sistémicas, el
compromiso cutdneo per se tiende a alterar en forma importante la
calidad de vida del paciente, siendo la induracién difusa de la piel

muy desfigurante e invalidante.

Conclusion

El escleromixedema es una mucinosis de rasgos distintivos y, de
todas las manifestaciones de la enfermedad, la cutdnea es la mds
caracteristica. Esto le da al dermatdlogo un rol fundamental en el
diagnéstico de esta patologfa poco frecuente. El enfoque de la enfer-
medad debe ser multidisciplinario. La gammapatia monoclonal, la
miopatfa proximal, el compromiso neurolégico y la dismotilidad
esofdgica son las manifestaciones extracutdneas mds frecuentes.

El abordaje terapéutico del escleromixedema sigue siendo un
desafio. De un largo listado de tratamientos propuestos y ensaya-
dos en esta enfermedad se observa que los resultados en general
han sido pobres al utilizar retinoides, PUVAterapia o corticoides a
bajas dosis. Los agentes alquilantes deben considerarse especial-
mente ante la presencia de enfermedad sistémica, con mejor res-
puesta asociados a plasmaféresis y corticoides. De este grupo de

Dematologia

firmacos se preferirfa la CFM, la experiencia con el clorambucilo
es reducida y se excluye al melfaldn por su alta toxicidad. La corti-
coterapia ha demostrado mejores resultados indicada a altas dosis.
Resultados mds alentadores se obtuvieron con talidomida, inmu-
noglobulina endovenosa y electron beam corporal total, si bien
para comprobar su utilidad harfa falta reunir més experiencia, con
un mayor nimero de casos. La posibilidad del TCMSP se deberia
reservar para casos de enfermedad muy grave y refractarios a otros
tratamientos.

La etiologfa del escleromixedema permanece aun incierta, lo cual
ha justificado las multiples pruebas terapéuticas ante la ausencia de
un blanco preciso. Se presume un origen inmunolégico. Se postula
que podria estar implicado un factor serolédgico, diferente de la
paraproteina, con efecto estimulante directo o indirecto de la acti-
vidad de los fibroblastos. Los constantes avances en el 4drea de la
inmunologia probablemente permitan en un futuro descifrar su
naturaleza y asi poder orientar hacia un abordaje mds criterioso y

menos empirico de la enfermedad.

Mariana Demarchi: E Varela 226 - (1643) Beccar - Pcia. de Bue-
nos Aires - Rep. Argentina.
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Un porcentaje de 10% de pacientes testea-
dos tuvieron alergia al oro. Los test epi-
cutaneos demuestran un creciente aumen-
to de la dermatitis por contacto provocada
por oro. En un grupo de 77 pacientes, los
que tenian pruebas positivas para este
metal mostraron un aumento significativo
de la secrecion de interferon alfa, IL-2 e IL-
13, asi como un incremento del test de
transformacion linfocitaria, en compara-
cién con el grupo con pruebas para el oro
negativas. La evaluacién del interferén alfa
parece el método mas adecuado para iden-
tificar la dermatitis por contacto alérgica
provocada por oro, con sensibilidad y espe-
cificidad superiores al 80%.

Christiansen JK.
Contact Dermatitis 2006;55:104-112

Lilian Moyano de Fossati
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La pitiriasis alba puede tener un impacto
estético que lleve a la consulta. Segun los
autores, un tratamiento efectivo e inocuo
puede ser el unglento de tacrolimus al
0,1%, aplicado 2 veces por dia durante 9
semanas.

Rigopoulos D.
Br J Dermatol 2006;155:152-155.

LMdeF

El rituximab -anti CD 20- se utilizé en 10
pacientes con LES neuropsiquiatrico resis-
tente al tratamiento, observandose
mejoria de sintomas, signos y de imagenes
radiograficas. El rituximab modularia la
accion de las moléculas B y C activadas.

Tokunaga M.
Ann Rheum Dis 2006; Epub ahead online,
Nov 15.

LMdeF
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Escleromixedema

Cuestionario de autoevaluacion

Apellido y nombre:
Matricula profesional: Ne de inscripcién al PRONADERM:
Horas crédito: 3 Categorfa: *

Requisito: 70% de respuestas correctas

Remitir a: Av. Callao 852 2° piso (1023) - Buenos Aires

*Categorfa libre: los créditos pueden ser asignados a la categorfa que el inscripto determine segin su conveniencia (de I a III, segtin el Reglamento PRONA-

DERM). Marcar claramente la categorfa elegida.

1. Sefale la respuesta correcta con respecto al escleromixe-  ¢)  Grandes pliegues cutdneos en tronco y miembros a
dema (EM): d) Contractura en flexién de los dedos de las manos a
e) Calcificaciones, telangiectasias y ulceraciones cutdneas a
a) ElEM se clasifica dentro de las mucinosis papulosas a
b)  Esuna enfermedad de origen desconocido a 3. Sefiale la respuesta incorrecta con respecto a las papulas
¢)  La mayoria de los casos presentan una gammapatia presentes en el EM:
monoclonal asociada a
d)  El ¢érmino "liquen mixedematoso” incluye a) No tienden a confluir a
al escleromixedema y al liquen mixedematoso localizado 1 b)  Suelen agruparse "en empedrado” d
e) a,bycson correctas a c)  Suelen comprometer la mucosa oral a
f)  Todas son correctas a d) A nivel supraciliar adoptan una disposicién
lineal caracteristica d
2. Senale cudl de los siguientes no es un rasgo clinico del
EM: 4. Senale el enunciado correcto:
a) Infiltracién esclerodermiforme generalizada a a)  Los niveles de paraproteinemia se correlacionan
b) Pépulas céreas Q con la severidad de la enfermedad d
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b)  En la mayorfa de los pacientes estudiados

mediante IFD se ha comprobado la presencia

de depdsitos de Ig en dermis a
¢) Lagammapatia monoclonal puede persistir

luego de la mejorfa o resolucion clinica del EM a
d)  Se ha comprobado que la paraproteina anormal

en el suero de los pacientes con EM estimula

la proliferacién de fibroblastos Q
5. Sefiale el enunciado incorrecto:
a) Enel EM el compromiso cutdneo

es el mds distintivo y orientador para el diagnéstico a
b)  El compromiso neuroldgico central puede

ser severo y determinar la evolucién al ébito a
c¢) Los estudios de médula ésea son normales

en la mayoria de los casos a

d) La paraproteina es de tipo IgG y generalmente
con cadenas livianas kappa como en el mieloma multiple O

6. Senale la respuesta correcta con respecto a la histopato-

logia del EM:

a)  Los depésitos de mucina son difusos a
b) Hay proliferacién de fibroblastos estrellados
o fusiformes a
c)  Los mucopolisacdridos dcidos se tifien
de color purpura con el azul de toluidina
d)  Se observa elastorrexis

Oo0o0O

e) Todas son correctas

7. Las diferencias entre el EM y la dermopatia nefrogénica
fibrosante radican en que la dltima:

a) Tiende a respetar cara y cuello a
b) No cursa con gammapatia monoclonal asociada a
c¢) No determina contractura en flexién de los miembros a

1-¢; 2-b; 3-a; 4-¢; 5-¢; 6-¢; 7-b; 8-¢; 9-¢; 10-¢
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d)  Seve en pacientes con IRC en hemodidlisis
o receptores de trasplante renal Q
e) a,bydson correctas Q

8. Sefiale la respuesta correcta con respecto al compromiso
neurolégico central en el EM:

a)  Sedebe a la presencia de depésitos

de mucina en el SNC Q
b)  El "sindrome neurodermatolégico”

se caracteriza por la presencia de prédomos

(p. ¢j., sindrome gripal, disartria o bradipsiquia)

que anticipan al coma. Q
c) LaTAC o RMN cerebral generalmente estdn alteradas Q
d)  El compromiso neurolégico es siempre

una manifestacién tardfa del EM Q

9. El compromiso extracutédneo en el EM puede incluir:

a)  Dismotilidad esofdgica
b) Coma

c)  Opacidades en la cérnea
d) Miopatia proximal

Oo00D

e) Todas son correctas

10. Senale la respuesta correcta con respecto a la terapéuti-

ca del EM:

a) LaPUVAterapia se considera un tratamiento

de primera linea para el EM a
b) Los retinoides han demostrado su eficacia

en el tratamiento del EM a largo plazo a
¢) La talidomida ha resultado eficaz para

el tratamiento del compromiso muscular

y del SNC en el EM a
d) La mayoria de los pacientes tratados con

agentes alquilantes han presentado

normalizacién del proteinograma electroforético Q
e)  Ninguna es correcta Q
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SECCION TRABAJOS DE INVESTIGACION

Evaluacion de la utilidad del examen

dermatolégico completo de rutina
en el consultorio

Evaluation of the usefullness of a complete dermatology exam
in the outpatients department

* Ex residente del Hospital Privado de Cérdoba (HP), actualmente Médico de Planta del Sanatorio Allende. ** Jefe del Servicio de
Dermatologia Equipo B, HP. Director de la carrera de Posgrado de Dermatologia, Universidad Catélica de Cérdoba. ***** Jefe
del Servicio de Dermatologia Equipo A, HP.

Fecha de recepcion: 28/4/06
Fecha de aprobacion: 30/11/06

Resumen

Antecedentes. Existe gran controversia en cuanto a realizar examen dermatolégico completo (EDC), ya que hay poca evidencia que lo justi-
fique rotundamente. Por consiguiente: ; "vale la pena" el EDC a un paciente que consulta por lesiones en uno o varios sitios en particular?
Objetivo. Determinar la utilidad del EDC de rutina en consultorio por medio de la cuantificacion de los hallazgos incidentales significativos
(dermatosis de importancia médica en sitios no referidos).

Diseino. Estudio observacional, descriptivo y longitudinal.

Métodos. Se incluyeron pacientes que concurrieron a la consulta por una lesion especifica en un o mas sitios determinados. A todos los
pacientes se les propuso un EDC. Se compararon los datos con prueba de chi cuadrado utilizando el anélisis de tendencias con sus odds ratio
para discriminar el riesgo por edad con el método de Mantel y Haenzel.

Resultados. Entre los 300 pacientes revisados completamente hubo 124 con hallazgos incidentales de importancia (41,3%; 1C95%: 34 a 49):
a) 14 pacientes con sospecha de tumor maligno (4,6%) b) 48 con lesiones premalignas (16%; 1C95%: 11-21) c) 9 cuyos hallazgos en el resto
del examen ayudaron a confirmar el diagnéstico y d) 53 con otros hallazgos incidentales de importancia (17% 1C95%: 12-22).
Conclusiones. El EDC fue de utilidad en la consulta ambulatoria debido a que se encontraron hallazgos incidentales de importancia en el
42% de los pacientes, siendo estadisticamente significativo el hallazgo de lesiones premalignas y de otras lesiones de importancia médica y
siendo alto el porcentaje de malignas (Dermatol Argent 2007;13(1):39-43).

Palabras clave: examen dermatolégico completo.

Abstract

Background: there is an running debate regarding a thorough dermatology exam (CDE) because there is little evidence to support its
usefullness. If so, is it justified to perform a complete exam when a patient presents only a few lesions in one or various specific sites?
Objective: To determine the CDE's usefullness by means of quantification of the signification incidentals findings (medically impor-
tant dermatoses located in non-specific places).

Design: descriptive, observational and longitudinal study.

Methods: all the patients that consulted the outpatients clinic due a specific lesion in one or more specific sites were included. They
were asked to have a CDE. Results were compared with the chi square test, using a tendency analysis with its odds ratios, to discrimi-
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nate the risk regarding the age with the "Mantel and Hansel's" Methods. The degree of significancy chosen was <0.05.

Results: among the 300 patients that were examined, 124 presented with significant incidental findings (41.3%; IC 95%: 34 to 39). A)
14 patient with a possible malignant tumour (4.6%) B) ; forty eight with pre-malignant lesions (16%; IC 95%: 11 to 21) (significative
result) C) nine with findings that helped to confirm theirs diagnosis and D) 53, with others important findings.

Conclusion: the CDE was very helpful in the outpatients clinic because in 42% of the patients, we discovered incidental findings,
being statistically significant the finding of pre-malignant lesiones as well as other relevant diagnoses. (Dermatol Argent 2007;13(1):39-

43).

Key words: complete cutaneous physical examination.

Introduccion

Se define como examen dermatolégico completo (EDC) al examen
de toda la piel, excluyendo en ciertas oportunidades genitales, faneras
y mucosas. Puede realizarse en sitios de atencién primaria, programas
de deteccidn sistemdtica para cdncer cutdneo' o consulta dermatolé-
gica ambulatoria. Se dirige habitualmente a todos los pacientes nue-
vos o con més de un afio desde el dltimo EDC.

En general, existe gran controversia en este tema ya que hay poca evi-
dencia que justifique el EDC rotundamente.

Los argumentos a favor se basan en lo siguiente:

o El EDC aumenta la credibilidad de los dermatdlogos, tiene la ven-
taja de ser no invasivo, no doloroso, rdpido y bien aceptado por los
pacientes, y brinda una oportunidad para educarlos.’

e Es bien conocido que lesiones cutdneas insignificantes para el
paciente (y por ello muchas veces no consultadas) pueden tener gran
importancia médica. “The Health and Nutricional Examination Sur-
vey” encontrd cerca de un tercio o mds de enfermedades de la piel de
importancia en mds de 20.000 estadounidenses no institucionaliza-
dos entre 1y 74 afios de edad.’

o El examen fisico general brinda la oportunidad de investigar la pre-
sencia de marcadores cutdneos de enfermedad sistémica y de tumores
cutdneos en estadio temprano. En un articulo de revisién publicado
hace algunos afios, se sostuvo que ciertas lesiones cutdneas sirven tan-
to como precursoras de cdncer de piel asi como de marcadoras de
riesgo aumentado, y el EDC brinda una oportunidad para reducir las
tasas de cdncer cutdneo a través del reconocimiento y tratamiento de
estas lesiones. La mayoria de los melanomas incidentales se encuen-
tran en sitios ocultos por la ropa’ (sitios frecuentemente no consulta-
dos) y su incidencia (junto con el cdncer de piel no melanoma)® estd
en répido aumento. Su temprana deteccion estd asociada con alta
tasa de supervivencia.”

e En un trabajo hecho en consulta ambulatoria de 1157 pacientes, el
15% presentd hallazgos de importancia, con una tasa de tumores
malignos de 2%.° En otro estudio retrospectivo se revisé un total de
874 historias clinicas de pacientes nuevos dermatoldgicos. Los hallaz-
gos incidentales de importancia se encontraron en el 21,4%.°
Dupont examind en forma ambulatoria a 339 pacientes "de primera
vez" y con enfermedades de la piel ficilmente accesibles; encontré
patologifa de importancia en zonas ocultas por la ropa en el 5% de los
casos."

o Kaminester hace referencia a otro tema no menos importante, que
es el aumento de la incidencia de juicios por mala praxis contra los
dermatélogos; la causa ndmero uno es el fallo en el diagndstico de
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cdncer cutdneo. La principal arma que se posee es en estos casos el
EDC.

A pesar de los conceptos anteriores, la estandarizacién del examen
dermatoldgico es un tema no resuelto. El valor de examinar toda la
piel en pacientes que intentan mostrar sélo una lesidn especifica es
un problema cldsico de la metodologfa de exploracién dermatoldgica:
o Algunos textos ni lo mencionan (Fitzpatrick). En un estudio, de un
total de 190 dermatélogos encuestados el 30% respondié que realiza-
ba EDC a pacientes adultos para deteccién sistemdtica de cdncer
cutdneo y el 49% que lo practicaba a pacientes de riesgo. Las causas
de la no realizacién del EDC eran: falta de tiempo, 42%; para evitar
una situacién embarazosa, 9%; y por no haber reembolso por dicho
procedimiento, 9%.""

® The “Canadian Task Force” y el “US Preventive Services Task For-
ces” no han encontrado suficientes datos para realizar recomendacio-
nes en lo que respecta a la deteccidén de cdncer cutdneo a través del
EDC de rutina.

e En un trabajo prospectivo se concluyé que el examen cutdneo adi-
cional durante los programas de deteccién de melanoma no es bene-
ficioso, excepto quizds para personas que presentan lesiones que son
sospechosas de melanoma o nevo displésico.™

Ante las diferentes posturas planteadas en cuanto a la importancia de
realizar un EDC, siendo relativamente escasa y contradictoria la evi-
dencia en el mundo y nula en nuestro medio: ;“vale la pena” revisar
el resto de la piel (EDC) a un paciente que consulta por lesiones en
uno o varios sitios en particular?

Se planted como objetivo general determinar la utilidad del EDC de
rutina en nuestro medio en pacientes ambulatorios. El objetivo
especifico primario incluyé la determinacién de los hallazgos inci-
dentales significativos en el EDC (dermatosis de importancia médica
en sitios no referidos por el paciente).

Los objetivos secundarios fueron ver el nivel de aceptacién del EDC
y evaluar el valor predictivo del sexo y edad.

Materiales y métodos

El trabajo consistié en un estudio observacional, descriptivo y longi-
tudinal. Se realizé en los consultorios del Servicio de Dermatologia
del Hospital Privado Cérdoba desde enero del 2003 hasta diciembre
2004 inclusive. Se incluyeron todos los pacientes que consultaron
por primera vez y aquellos con mds de un afo sin consulta derma-
tolégica que concurrieron a la consulta por una lesién especifica en
uno o mis sitios determinados. A todos los pacientes se les propuso
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un EDC para buscar otras patologias por las cuales el paciente no
consulté, explicdndosele la posibilidad de detectar lesiones de impor-
tancia médica y tratando de no influir en su aceptacién o negativa. El
EDC involucrd todas las 4reas corporales excepto las genitales y
mucosas. Los exdmenes se realizaron junto con un observador inde-
pendiente, médico de planta de nuestro servicio. Se iba completando
una ficha con realizacién de cortes semestrales.

Fueron considerados “hallazgos incidentales” las dermatosis o lesio-
nes que se encontraron durante el EDC. Los “hallazgos incidentales
de importancia” fueron: a) lesiones con sospecha o confirmacién de
malignidad. b) patologfas premalignas c) los que ayudaron a confir-
mar el diagndstico inicial. d) otras dermatosis de importancia médi-
ca, considerando dentro de éstas a las que se asocian con enfermeda-
des neopldsicas (p. €j., dermatosis paraneopldsicas), sean signos de
enfermedad sistémica, produzcan gran morbilidad o requieran trata-
miento. Se consideraron “hallazgos incidentales banales” aquellos no
comprendidos dentro del pdrrafo anterior.

El trabajo carecié de conflictos de interés y no tuvo financiacién
alguna.

Para su andlisis, los datos se expresaron como promedios con sus res-
pectivos desvios estdndar para variables continuas y como porcentajes
con sus respectivos [C95% para variables nominales. Se compararon
los datos con prueba de chi cuadrado. Se utilizé el andlisis de tenden-
cias con sus odds ratio para discriminar el riesgo por edad con el
método de Mantel y Haenzel. Se consideraron significativos los

resultados con p < 0,05.

Resultados

Se ofrecié el EDC a 313 pacientes. Trece lo rechazaron (cuyas edades
se encontraban entre los 21 y 40 afios) dos hombres y el resto muje-
res: dos por pudor, siete “por no estar preparados” y el resto por falta
de tiempo. Se calculé el tamafno de la muestra para obtener una
potencia de 80%. Los 300 pacientes fueron elegidos segun los crite-
rios, en forma consecutiva. Hombres: 110 (36,7%; IC95%: 25-48),
y mujeres: 190 (63,3%; 1C95%: 52-75). La edad promedio fue de

@A) Pacientes con hallazgos
malignos

W B) Pacientes con hallazgos
premalignos

0Q) Pacientes con hallazgos que
ayudan al dx.

0 D) Pacientes con otros hallazgos
de importancia

53

Grafico 1. Pacientes con hallazgos incidentales de importancia
(N =124)

Denetolog
fisspiiig?)

43 + 21 afos (rango: 1-88).

De los 300 pacientes a los que se realizé EDC, 205 presentaron
hallazgos incidentales (205/300; 68,3%; IC95%: 59-78); de ellos, en
124 estos hallazgos incidentales eran de importancia (124/300;
41,3%; IC95%: 34-49) y en 81, eran banales (Tabla 1).

Entre los pacientes con hallazgos incidentales de importancia hubo:
a) 14 pacientes con tumor maligno confirmado (14/300; 4,6%); b)
48 con diagndstico clinico de lesiones premalignas (48/300; 16%;
IC95%: 11-21), cifra con valor significativo; ¢) 9 pacientes cuyos
hallazgos en el resto del examen ayudaron a confirmar el diagndstico
(1,3%); y d) 53 pacientes con otros hallazgos incidentales de impor-
tancia (17%; 1C95%: 12-22) (Grafico I).

En las Tablas 2 y 3 figuran los hallazgos de lesiones malignas y pre-
malignas sospechadas y confirmadas por biopsia.

Nueve pacientes habfan consultado por lesiones inespecificas en un
sitio en particular. Al realizar el EDC se esclarecié el diagnéstico de
vitiligo, farmacodermia, pitiriasis versicolor, ptiriasis rosada y derma-
titis de contacto.

Cincuenta y tres pacientes presentaron “otros hallazgos incidentales
de importancia”, en total 83. Los mds frecuentes fueron formas infla-
matorias de pie de atleta en veinticuatro pacientes; pitiriasis versico-
lor en seis; verrugas también en seis y cinco pacientes que presenta-
ron intertrigos inguinales.

Hubo 47 hombres (47/110; 42%; 1C95%: 12-22) y 77 mujeres
(771190; 40%; IC95%: 27-45) con hallazgos de importancia; dife-
rencia no significativa (p = 0,10; OR = 0,93; IC95%: 0,55-1,56).
Con respecto a la edad, la posibilidad de detectar hallazgos incidenta-
les de importancia se vio principalmente en ancianos (p = 0,0001;
OR = 13,38; IC95%: 9-17,5) siendo particularmente los malignos
predominantes en este Gltimo grupo etario.

Comentario

Se encontré un alto porcentaje de hallazgos de significancia médica
(41%). Esta cifra es mayor que la referida por Lookingbill, Lee y
cols., quienes informaron 15%, con un disefio de trabajo similar.

Foto 1. Paciente que habia consultado por estética facial, en
quien el examen revelé6 maculas en abdomen compatibles con

LCCT.
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Ademds, esta cifra también es mayor que la del Health and Nutricio-
nal Examination Survey (30%), que ademds tenfa en cuenta como
“patologfas de importancia” al acné, queratosis seborreicas, pie de
atleta no inflamatorio (entidades consideradas banales en este estu-
dio) y no tenfan en cuenta el motivo de consulta de los pacientes. La
gran diferencia con Dupont (5%) quizds se deba a que en el presente
trabajo se consideraron “hallazgos incidentales” a aquellos no referi-
dos por el paciente tanto en zonas descubiertas como cubiertas,
mientras que Dupont consideré solo las zonas cubiertas.

De los 300 pacientes, en el 6% se detectaron hallazgos presuntamen-
te malignos, confirmados con biopsia en el 4%. Estas cifras son simi-

lares a las de Lookingbill, de Lee y cols. y de Nahass y cols., quienes
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encontraron hasta un 5% de malignidad; pero este estudio fue reali-

zado en pacientes internados sin tener en cuenta el motivo de consul-
ta, en cuyo caso hubieran obtenido cifras seguramente inferiores.

No sorprende la mayoria de carcinomas basocelulares hallados. Un
carcinoma espinocelular fue llamativamente encontrado en el EDC y
confirmado con biopsia. Es interesante destacar el hallazgo de una
variedad rara de linfoma cutdneo a células T, enfermedad de por si
infrecuente y subdiagnosticada.

Con respecto al melanoma, sélo una lesién fue sospechosa, pero fue
descartada por el andlisis histopatolégico. Esta pequefia posibilidad
de deteccién coincide con el resto de trabajos revisados con disefio
similar, los cuales inclufan una muestra mucho mayor. Se ha demos-
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trado que la demora en el diagnéstico de melanoma generalmente no
se produce por una falta de realizacién de EDC sino mds bien por
una baja sospecha clinica.

El hallazgo de patologfas premalignas fue altamente significativo pre-
sentdndose en el 16% de los pacientes; cifras superiores a la de traba-
jos citados. El porcentaje de nevos displdsicos (8%) es ligeramente
superior a la frecuencia poblacional, donde se pueden encontrar has-
ta en el 6%. La importancia como precursores y marcadores de mela-
noma ya fueron expuestos.

El 22% de pacientes con patologfas malignas y premalignas fue infe-
rior al 30% de los Programas de Deteccidn Sistemdtica de Melanoma
y Céncer de Piel no Melanoma. La experiencia de la American Aca-
demy of Dermatology sugiere que aquellas personas con alto riesgo
de cdncer cutdneo se autoseleccionan para participar de programas de
deteccién (sesgo de seleccién poblacional); situacién diferente de la
muestra poblacional de este trabajo y por ende con quizds menos fac-
tores de riesgo y asi menos chance de detectar patologia maligna.
Ademds, en dicho programa se tiene en cuenta el motivo de consulta
(no incluido aqui) aumentando la probabilidad de detectar las pato-
logias referidas.

El EDC demostré ser poco ttil como complemento diagndstico de
las lesiones que motivan la consulta del paciente. A pesar de esto, el
EDC tendria que ser mandatario cuando la lesién que motiva la con-
sulta no estd del todo clara.

Se extrajo una cifra altamente significativa para los “otros hallazgos
incidentales de importancia”. Las dermatofitosis conformaron el
12%, cifras superiores a las de Lookingbill y Lee y cols. Ensayos pre-
vios arrojaron cifras del 8,1% de dermatofitosis en la poblacién gene-
ral de Estados Unidos. El trabajo de Dupont arrojé cifras menores,

quizds por tener en cuenta s6lo los hallazgos de zonas ocultas.

Dematologia

En la bibliografia consultada no hubo trabajos comparables en los
cuales se haya aplicado un andlisis estadistico apropiado para deter-
minar el riesgo de hallazgos incidentales de acuerdo con la edad, los
cuales aumentan proporcionalmente con aquella.

Varios autores enunciaron numerosas barreras para realizar el EDC.
En el presente la aceptacion llegé hasta el 95%. Sélo dos pacientes lo
negaron por pudor y la mayoria lo rechazé “por falta de tiempo”.

A diferencia de la mayorfa de los trabajos de este tipo, cuyos objetivos
fueron determinar la importancia del EDC para la deteccién de
melanoma, este trabajo demuestra que también la tiene para otras
patologfas de entidad.

Concluimos que:

1) E1 EDC fue de utilidad en la consulta ambulatoria debido a que se
encontraron hallazgos incidentales de importancia en el 42% de los
pacientes, siendo estadisticamente significativo el hallazgo de lesiones
premalignas y de otras lesiones de importancia médica y alto el por-
centaje de malignidad

2) El EDC demostré ser poco ttil como complemento diagndstico
de las lesiones que motivan la consulta del paciente y para la pesquisa
de melanoma.

3) Hubo nivel de aceptacién del EDC. La posibilidad de deteccion
de hallazgos incidentales de importancia aumenté con la edad, y no
hubo diferencias con respecto al sexo.

Alejandro Centeno: Bv. San Juan 648 - (5000) Cérdoba - Rep.

Argentina.
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Resumen

La expresion linfoma cutaneo de células T (LCCT) designa una neoplasia epidermotrépica compuesta por células CD4. La micosis fungoi-
de es la forma mas frecuente de LCCT. La etiologia es desconocida; se han propuesto varias teorias, pero ninguna ha sido definitivamen-
te confirmada. De sus diversas formas clinicas, la clasica con maculas, placas y tumores es la mas frecuente. Variantes de ésta son las for-
mas hipopigmentadas, hiperpigmentadas, ampollar, purpurica, folicular, hiperqueratésica, ictiosiforme, a placa unica, granulomatosa,
entre otras. El propésito de este trabajo es analizar la presentacion de algunas variantes infrecuentes de micosis fungoide en nuestra
casuistica.

Se describen 7 pacientes (adultos) con diagnéstico de micosis fungoide de presentacién infrecuente; purpurica, a placa Unica, hipopig-
mentada, eritema anular centrifugo y poiquilodermia vascular atréfica. El estudio histopatoldgico confirmé el diagnéstico en todos los
casos. De los 7 pacientes, 2 con diagnéstico tardio fallecieron, un paciente presenté recaida de su enfermedad a los 7 afios de seguimien-
to y los otros 4, sin evidencia de enfermedad hasta la fecha, contintian con controles periédicos.

El desconocimiento de estas formas clinicas infrecuentes llevara al diagnostico tardio de la entidad, retrasando el inicio de una terapéuti-
ca efectiva. Queremos remarcar la evolucién clinica e histopatolédgica de los casos en que se llegé al diagnéstico en forma temprana con
respecto a la evolucién desfavorable de los casos tardiamente diagnosticados (Dermatol Argent 2007;13(1):44-50).

Palabras clave: micosis fungoide: variantes clinicas infrecuentes.

Abstract

The term cutaneous T-cell lymphoma encompasses an epidermotropic neoplasm composed of CD4+ cells. Mycosis fungoides (MF) is the
most common variant of cutaneous T-cell lymphoma (CTCL). MF’s etiology is unknown, and although there are many hypotheses, none
of them has been definitively confirmed. The most frequently form of MF is the classic one, which is characterized by the presence of
patches, plaques and tumours. Several atypical clinicomorphologic variants have been defined, including hypopigmented, hyperpigmen-
ted, bullous, purpuric, follicular, verrucous, ichthyosiform, unilesional, and granulomatous, among others.

The aim of this study is to analyze some of the atypical variants of MF seen in our hospital.

We describe seven adult patients with atypical presentations MF: purpuric, unilesional, hypopigmented, erythema annulare centrifugum
and poikiloderma vasculare atrophicans. Histopathology confirmed the diagnosis in all the cases. On follow-up two patients with late
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diagnosis died, one patient showed signs of the disease during the 7th year of follow up, the remeining four are under monthly controls

and has so far shown no signs of the disease.

The lack of knowledge of the atypical presentations of MF can lead to diagnostic delays, thus defering the initiation of an effective the-
rapy. We want to emphasize the different outcomes of the cases in wich an early diagnosis was done as compared to those where a late

identification was done (Dermatol Argent 2007;13(1):44-50).

Key words: mycosis fungoides; infrequent clinical variants.

Introduccion

El linfoma cutdneo de células T (LCCT) es un grupo heterogéneo
de neoplasias T que comprende algunas entidades clinico-patolégi-
cas con diferente prondstico y respuesta al tratamiento, as{ como
diferentes caracteristicas.' La incidencia calculada en Estados Uni-
dos entre 1991 y 1992 fue de 4,5 casos por millén de habitantes,
mayor en la raza negra que en la blanca en todos los grupos de
edad, y en el hombre con respecto a la mujer.

La edad promedio de presentacion es alrededor de los 50 anos; sin
embargo, se han descripto casos en nifos y adolescentes.’

La etiologfa de los LCCT es desconocida. Se han propuesto varfas
teorias: agentes infecciosos, oncogenes, citoquinas, y la exposicién
ocupacional y ambiental, pero ninguna ha sido definitivamente
confirmada.’

La micosis fungoide (MF) es la forma mds frecuente de LCCT;
representa el 44% de los linfomas primitivos cutdneos en un estu-
dio de Willemze' y el 72,52% de los LCCT en un estudio de
investigacién realizado en nuestro pais por Abeldafo y cols.” Se
considera una neoplasia epidermotrépica compuesta generalmente
por células CD4.

Alibert comunicé el primer caso a principios del siglo XIX (1806)
y posteriormente Bazin definid las tres fases cutdneas cldsicas de la
enfermedad (estadio en mdcula, placa y tumor).'

De sus diversas formas clinicas, la cldsica con mdculas, placas y tumo-
res es la més frecuente. Variantes de ésta son las formas hipopigmen-
tada,” hiperpigmentada,® ampollar,’” purptrica,” folicular," " hiper-
queratdsica, ictiosiforme,'* unilesional,” granulomatosa, entre otras.
La micosis fungoide en estadios tempranos compromete la piel,
siendo la mécula-placa la caracteristica tipica; después de un perio-
do de tiempo variable, puede progresar desarrollando tumores
cutdneos y compromiso de ganglios y 6rganos sistémicos.® La
sobrevida de los pacientes con MF en estadios tempranos es igual a
la de la poblacién general comparada por edad y sexo.”

El propésito de este trabajo es analizar la presentacion de algunas
variantes clinicas infrecuentes de micosis fungoide en nuestra

cauistica. Se exponen 5 formas clinicas infrecuentes (Cuadro 1).

Caso 1

Hombre de 44 afios, sano previamente, que presentd prurito y
miculas eritematosas en miembros inferiores de 8 meses de evolu-
cién. En tratamiento con antihistaminicos, sin respuesta.

En el examen fisico se observaron miculas hiperpigmentadas,

purpuricas, de bordes difusos localizadas en miembros inferiores,
glateos, tronco y lesiones escamosas en piernas (Foto 1). Sin ade-
nopatias ni hepatoesplenomegalia. La histopatologifa mostré una
proliferacién en banda de linfocitos macrocaridticos cerebroides
con escaso epidermotropismo. La inmunohistoquimica fue positiva
para CD3 y negativa para CD20, y la biologia molecular informé:
banda tnica monoclonal rearreglo T (+). Se realizan citologia y
quimica sanguinea, radiograffa de térax y ecografia abdominopel-
viana, todas dentro de pardmetros normales.

Ante la presencia de una MF variedad purpura pigmentada, se rea-
lizé6 PUVAterapia y corticoides locales durante un afio, con buen
evolucién, persistiendo compromiso eritematopurptrico en tercio
inferior de piernas y pigmentacion secuelar. El seguimiento fue
anual. A los 7 afios presentd recaida de su enfermedad.

Caso 2

Mujer de 53 anos que presentd lesiones purptricas en cara poste-
rior de miembros inferiores, nalgas y dorso de pies de 18 meses de
evolucién. No presentaba adenopatias. El estudio histopatolégico
mostré infiltrado linfocitico en dermis superior con leve epidermo-
tropismo, células de nicleos grandes, de aspecto cerebroide (Foto
2). La inmunohistoquimica fue positiva para CD3 (Foto 3). Se
realizaron citologfa y quimica sanguinea, radiografia de térax y
ecografia abdominopelviana, todas dentro de pardmetros normales.
Ante la presencia de una MF variedad purpura pigmentada, se rea-
liz6 PUVAterapia durante aproximadamente 12 meses. A los 3
meses de suspendido el tratamiento de mantenimiento presentd
recidiva de su enfermedad, por lo que se mantuvo PUVAterapia
durante 10 meses. El seguimiento fue anual. A los dos afios aproxi-
madamente no hay evidencia de enfermedad.

Caso 3

Hombre de 45 afios, sano previamente, presentd placa eritemato-
purpurica no pruriginosa en brazo izquierdo de meses de evolu-
cién. No se objetivaron adenopatias. En el estudio histopatolégico
infiltrado en dermis reticular compuesto por células linfoides de
nucleos redondos, irregulares, cerebriformes con escaso epidermo-
tropismo. La inmunohistoquimica fue positiva para CD3 y negati-
va para CD20. Se realizaron radiografia de térax, ecografia y labo-
ratorio, todos dentro de pardmetros normales.

Ante la presencia de una variedad clinica a lesién tnica de ME se
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Foto 1. LCCT. Micosis fungoide variedad purpurica. Foto 2. Linfoma cutaneo de células T (H-E, 40X).
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Foto 3. LCCT. Inmunohistoquimica CD3+ (60X).

Foto 4. LCCT. Micosis fungoide variedad eritema anular centrifugo.
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Foto 5. LCCT. Micosis fungoide variedad poiquilodermia vas-
cular atréfica.

realiz6 PUVAterapia y la lesién involucioné. En la biopsia de con-
trol a los 6 meses, se evidencié recidiva de LCCT, por lo que se
comenzd tratamiento con interferén alfa-2 5.000.0000/dia (3
veces por semana) durante 3 meses en forma sistémica y radiotera-
pia local. EL seguimiento fue anual. A los 7 afios aproximadamen-
te no hay evidencia de enfermedad.

Caso 4

Mujer de 73 afios, sana, que en el afio 1999 presentd lesidn erite-
matosa localizada en mama izquierda asintomdtica, de 12 x 8 cm
de didmetro, con informe histopatolégico de dermatitis subaguda,
tratada con corticoides tépicos, con escasa respuesta. Se realizan
biopsias control en 2000 y 2001 con diagnéstico de dermatitis
subaguda con linfocitos macrocaridticos. Durante 2002 y 2003 no
se observan cambios. En 2005 se reagudiza la lesién y se repite
biopsia, que mostré infiltrado difuso en dermis, constituido por
linfocitos, algunos de ellos macrocaridticos, irregulares, hiper-
cromdticos con moderado epidermotropismo. La inmunohistoqui-
mica fue positiva para CD3 y CD4, negativa para CD8, CD20 y
Ki67. Se realiza citologfa y quimica sanguinea, radiografia de térax
y ecografia abdominal dentro de pardmetros normales.

Ante la presencia de una variedad clinica a lesion tnica de MF, se
decide extirpacién quirtirgica completa y seguimiento.

Caso 5

Varén de 60 anos, que presenté méculas eritematosas y anulares, de
bordes ligeramente descamativos en abdomen, tronco y piernas, con
remision espontdnea y diagndstico clinico e histopatolégico de erite-
ma anular centrifugo.

Cuatro afios mds tarde presenté maculas de similares caracteristicas y
misma ubicacién, con placas multiples circinadas y eritematocostrosas
en miembros inferiores, y lesién tumoral necrosada en pierna y planta

—
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Foto 6. LCCT. Micosis fungoide variedad hipopigmentada.

de pie derecho (Foto 4). No se palpaban adenopatias. En el estudio
histopatolégico se observé piel difusamente infiltrada por poblacién
de linfocitos macrocariéticos cerebroides con epidermotropismo y
formacién de microabscesos de Pautrier. Se revisa histopatologfa pre-
via, que muestra aislados linfocitos de aspecto cerebroide.

La inmunohistoquimica fue positiva para CD3 y CD4, negativa para
CD20 y positiva para Ki67 en un 20%. Se realizaron citologfa y qui-
mica sanguinea, radiograffa de térax, ecografia abdominal y TAC
toracoabdominal, con resultados normales.

Ante la presencia de una variedad de eritema anular centrifugo de
ME, se comenzé tratamiento con interferén alfa-2, 5.000.000/d{a (5
dias a la semana) por 5 meses, radioterapia 25 gray (25 dias) y elec-
tron beam (bafio de electrones), en forma secuencial, con respuesta
parcial.

A pesar del tratamiento, las lesiones fueron progresando en nimero,
sobre todo en tronco y miembros superiores. En nuevas biopsias se
objetivé la presencia de algunos linfocitos grandes, incremento del
factor de proliferacién Ki67 y positivizacion del marcador CD30.
Comenzé con 3 ciclos de CHOP (ciclofosfamida, adriamicina, vin-
cristina, prednisona) sin respuesta clinica ni histopatolégica, con pos-

terior aparicién de nuevas lesiones tumorales y deceso del paciente.

Caso 6

Mujer de 67 afios, que consulté por una dermatosis pruriginosa de
15 anos de evolucién. Al examen presentaba, en tronco y miem-
bros, piel discrémica con telangiectasias y signos de atrofia epidér-
mica, con placas eritematosas en gliteos, mamas y tronco (Foto 5).
Con diagnéstico de poiquilodermia vascular atréfica y linfoma
cutdneo, se realizé biopsia de lesién en gliteo y mama izquierda,
que mostré en dermis un infiltrado de linfocitos macrocariéticos
cerebroides con escaso epidermotropismo. La inmunohistoquimica
fue positiva para CD3 y negativa para CD20. No presentaba ade-
nopatias, la radiograffa de térax y la ecografia abdominal no mos-
traron alteraciones, el hemograma era normal, la determinacién en
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sangre de subpoblaciones de linfocitos T fue normal y la biopsia de

médula ésea sélo mostré hipoplasia celular.

Presenté evolucién térpida con compromiso severo del SNC, falle-
ciendo a los 15 dias en coma irreversible por complicacién infec-
ciosa en pulmén.

En el estudio del material de autopsia se hallaron acimulos linfoci-
tarios nodulares laxos en rifdn, glindula suprarrenal, médula ésea
de octava costilla y en cerebro, confirmando el diagndstico de
LCCT con compromiso extracutdneo.

Caso 7

Mujer de 53 afios, sana previamente, que presenté méculas hipocré-
micas ubicadas en abdomen y nalgas (Foto 6). Sin adenopatias. El
estudio histopatolégico mostré la presencia de moderado edema e
infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular y difuso con epi-
dermotropismo de linfocitos macrocaridticos irregulares e hiper-
cromdticos rodeados por un halo claro perinuclear. La inmunohis-
toquimica fue positiva para CD3, negativa para CD20, y positiva
para Ki67 en un 30%. Se realizaron citologfa y quimica sanguinea,
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ecograffa abdominal y radiografia de térax, todas dentro de pardme-
tros normales, Ante la presencia de una variedad clinica hipopig-
mentada de micosis fungoide, se decide comenzar PUVAterapia (3
sesiones semanales) durante 1 mes y luego 1 sesién semanal durante
tres meses, con involucién de las lesiones clinicas e histopatoldgicas.
Continta con controles clinicos e histopatolégicos anuales, A los 2
afios aproximadamente no hay evidencia de enfermedad.

Discusion

La micosis fungoide es la forma mds frecuente de LCCT. Se define
como la neoplasia maligna de linfocitos T, generalmente CD4+,
localizados en la piel que presentan la caracteristica de ser antigeno
linfocitario cutdneo positivo (CLA+). En estadios tempranos de la
enfermedad, compromete primariamente la piel. Después de un
periodo de tiempo variable, puede progresar y comprometer gan-
glios linfiticos y érganos internos.

La MF clésica se presenta con maculoplacas eritematoescamosas
localizadas en zonas cubiertas (glateos, raiz de miembros inferiores).
Pueden tener regresién espontdnea o evolucionar a placas y tumores
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a través de los afios, a veces con compromiso extracutdneo.

Las variantes clinicas de presentacién atipica son, entre otras: hipo-
pigmentada, hiperpigmentada, ampollar, purptrica, folicular,
hiperqueratdsica, unilesional, granulomatosa.

Zackheim y cols.,’ revisando la bibliografia, describen una amplia
variedad de MF que simulan otras dermatosis: acantosis nigricans,
alopecia, erupcién vesicoampollar, comedones y quistes epidérmi-
cos, celulitis disecante del cuero cabelludo, dishidrosis, eritema
multiforme, gangrena, ictiosis adquirida, dermatosis invisible,
isquemia en piernas, queratosis liquenoide crénica, necrobiosis,
dermatitis perioral, dermatitis purptrica pigmentaria, pitiriasis
alba, poroqueratosis y vitiligo. Las variedades de presentacién clini-
ca de la MF se explicarfan por los distintos subtipos de linfocitos
CD4 con sus diferentes fenotipos, los cuales todavia no han sido
caracterizados.

La presentacion de MF como eritema anular centrifugo variedad
superficial es extremadamente infrecuente.

Encontramos solo tres casos en la literatura, uno publicado a fines
de 2002 por Zackheim y Mc Calmont,® otro documentado por
Centeno y Ruiz Lascano en el ano 2004 y el tercero publicado
por Saada y Lami en el afio 2005." La MF variedad eritema anular
centrifugo (caso 5) es el mismo paciente publicado por los autores
Centeno y Ruiz Lascano mencionados anteriormente.

La dermatosis purpirica pigmentaria persistente (DPPP) puede ser
una manifestacién temprana inusual de LCCT, por lo que se sugie-
re la realizacién de biopsias de control durante la cronicidad de su
curso. La coexistencia de estas dos entidades ha sido comunicada,
pero es extremadamente rara. Un ejemplo es el caso comunicado
por V. Viseux' que muestra un paciente que tuvo diagnéstico de
DPP idiopdtica durante 24 afios y posteriormente evolucioné a
MFE. Los casos de MF variedad parpura pigmentada (casos 1y 2)
observados dentro de nuestra casuistica presentaron una historia de
cronicidad de las lesiones purptricas asintomdticas de 2 a 3 afios de
evolucién aproximadamente. Un estudio retrospectivo realizado
entre 1967 y 1997, mostré que la dermatitis purpurica pigmenta-
ria puede estar asociada o puede transformarse en una enfermedad
linfoproliferativa."” Esta evolucién deberia ser sospechada cuando
la DPP es extensa, de larga evolucién (més de 1 afio) y tiene dispo-
sicién reticular y pruebas de parches negativas.

La MF hipopigmentada es una rara variante de LCCT. Es mds fre-
cuente en pacientes de piel oscura o asidticos, particularmente
nifios. Solo nueve casos en pacientes caucdsicos han sido informa-
dos hasta ahora en la literatura. Desde la primera descripcién por
Ryan y cols. en el afio 1973, varios otros casos han sido bien docu-
mentados en la literatura.” Las lesiones hipopigmentadas de MF
pueden ser presentadas como Unica manifestacién de la enferme-
dad o pueden estar asociadas con mdculas eritematosas, placas o
tumores.

En el caso de nuestro paciente (caso 7) no se asocia a ninguna de
las caracteristicas anteriormente mencionadas. La real frecuencia de
la MF hipopigmentada es atin desconocida y probablemente esté
subestimada. De hecho, la mayoria de los pacientes descriptos en la
literatura tuvieron lesiones por afios y diagnésticos previos de vitili-
go, dermatitis atdpica, pitiriasis liquenoide crénica o hipopigmen-

taciones posinflamatorias.”” Otros diagndsticos diferenciales inclu-
yen condiciones como lepra, tifia versicolor y pitiriasis alba. El
diagnéstico puede ser demorado debido al curso prolongado y no
agresivo de la enfermedad. De hecho, el seguimiento de los pacien-
tes confirmé que la MF hipopigmentada muestra un curso similar
a la MF clésica, con prolongada sobrevida. Aunque la MF es pri-
mariamente una enfermedad de los adultos y de pacientes ancia-
nos, la variante hipopigmentada parece ser frecuente en ninos.” La
prevalencia de linfocitos CD8+ en el infiltrado epidérmico ha sido
descripto por muchos autores como tipico de la MF hipopigmen-
tadada. En nuestro caso, asi como en algunos otros pacientes
comunicados en la literatura, el fenotipo predominante fue el T
CD4+. La patogenia de la MF hipopigmentada atn no estd cla-
ra.”"” La hipopigmentacién puede ser debida al efecto citotéxico
de los lilnfocitos T supresores en los melanocitos.

En la variante unilesional de ME la lesién se categoriza como tal si
un drea individual aislada muestra compromiso contiguo y compro-
mete menos del 5% del drea de superficie corporal. La falta de reco-
nocimiento de esta entidad es probablemente debido a que no son
comunicadas. La extensién del compromiso en piel en los LCCT ha
sido reconocida por tener importante valor prondstico. La enferme-
dad unilesional puede ser reflejo de una respuesta antitumoral activa
que minimiza la diseminacién de las células T malignas. El éxito de
la terapia limitada en paciente con LCCT a lesién tinica muestra el
valor de identificar este subtipo; la terapia local ablativa parece ser
efectiva en lesiones pequenias, menores de 2 cm.”

Los pocos informes que aparecen en la literatura desde 1981 usual-
mente usando el término MF unilesional indica que esta variante
es rara, presentdndose como una placa o mécula aislada, general-
mente indistinguible clinica e histopatoldgicamente de la MF clsi-
ca. Si bien es habitual un curso benigno, recientes publicaciones
indican que puede haber recurrencia local y aun recaidas en sitios
alejados después de tratamientos como la radioterapia. En el caso
de nuestros pacientes (casos 3 y 4) se observé evolucién clinica y
histoldgica favorable, sin recidiva de la enfermedad hasta la fecha.
La poiquilodermia vascular atréfica es una entidad generalmente
subdiagnosticada, de larga evolucién, conocida por algunos autores
como una de las formas de presentacién de parapsoriasis a grandes
placas (PPL), con alta probabilidad de transformacién a linfoma.
Es considerada por otros autores como un linfoma de bajo grado
desde el inicio. La PPL puede persistir por afios a décadas con
pocos cambios en la apariencia clinica e histopatolégica. Aproxi-
madamente el 10 al 30% de las PPL progresa a ME* En nuestro
paciente (caso 6) es de destacar la presencia de prurito durante 15
afios, considerado psicogénico, la falta de sospecha clinica y de
estudio histopatolégico durante este periodo y el estadio tardio con
el cual llega a la consulta.

Conclusiones

El desconocimiento de estas formas atipicas de presentacion llevard
a un diagndstico tardio de la entidad, retrasando el inicio de una
terapéutica efectiva.
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Queremos remarcar la diferente evolucidn clinica e histopatolégica
de los casos en que se lleg al diagndstico en forma temprana, con-
trariamente a la evolucién de los casos tardfamente diagnosticados,
que llevé en las situaciones descriptas en los casos 5 y 6 al falleci-
miento del paciente, debido a la progresién del linfoma T y su
diseminacién extracutdnea.

Mbnica Barengo: Poeta Lugones 24, 11° "E" - (5000) Cérdoba -
Rep. Argentina. E-mail: monica_barengo@yahoo.com.ar
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Resumen

La enfermedad de Darier es una genodermatosis autosémica dominante. La forma mas comun es la generalizada. En el 10% de los casos
puede presentarse en su variedad localizada, que se caracteriza por una erupcién de papulas parduscas, queratodsicas, que siguen las lineas
de Blaschko. Se presentan dos casos de enfermedad de Darier localizada y revisién de la literatura (Dermatol Argent 2007;13(1):55-58).

Palabras clave: enfermedad de Darier localizada; mosaicismo.

Abstract

Darier's disease is an dominant autosomic genodermatosis, existing more frequently in the generalized form. However, it can present as
a localized condition in up to 10 % of cases, featuring an eruption of keratotic papules that follow the lines of Blaschko. We present two
cases of localized Darier disease and review the literature (Dermatol Argent 2007;13(1):55-58).

Key words: localized Darier disease; mosaicism.

Introduccion

La enfermedad de Darier (queratosis folicular) fue descripta por
primera vez por Morrow en 1886 y varios afios més tarde indepen-
dientemente por Darier y White.'

Es una genodermatosis autosémica dominante con penetrancia
completa y expresividad variable. Se presenta en todas las razas,
con igual afectacién en ambos sexos. Su prevalencia varfa de 1 en
50.000 a 1 en 100.000. Generalmente comienza durante la prime-

ray segunda década de la vida.’

Clinicamente, la enfermedad se caracteriza por pdpulas queratdsi-
cas, distribuidas predominantemente en 4reas seborreicas del cuer-
po, queratosis punctata palmoplantar y distrofia ungueal carac-
teristica.>*

En el 10% de los casos, la enfermedad de Darier tiene una presen-
tacién localizada lineal que siguie las lineas de Blaschko.*’

Se presentan dos casos de enfermedad de Darier variedad localiza-

da y se hace revisién de la literatura.
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Caso clinico 1

Hombre de 32 afos, sano, que desarrolla una erupcidn lineal en
cuello y hemitérax izquierdo a la edad de 22 afios; la condicion se
exarcerba con calor, sudoracién y friccién. No presenta anteceden-
tes familiares.

El examen fisico revel$ un grupo de pdpulas parduscas, queratdsi-
cas, de aspecto seborreico que siguen un patron lineal en cuello y
hemitérax izquierdo (Foto 1). No se encontraron alteraciones en
ufias ni mucosas. En el estudio histopatoldgico se observa piel cuya
epidermis muestra hiperqueratosis y acantosis con hendiduras
suprabasales y presencia de cuerpos redondos. En dermis se obser-
va moderado edema e infiltrado inflamatorio mononuclear perivas-
cular. A lo largo de su evolucién se realizan multiples tratamientos

(isotretinoina oral, acitretin, corticoides tdpicos y preparados

magistrales) presentando mejorfa sin remisién de la patologfa.

Foto 1. Papulas queratodsicas de aspecto seborreico, que
siguen un patrén lineal en hombro izquierdo.
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Caso clinico 2

Mujer de 26 afos, sana, que presenta lesiones papuloqueratdsicas
con disposicién lineal, de 2 afios de evolucién, que compromete
principalmente tronco, con extensién lenta y progresiva a raiz de
miembro inferior derecho (Fotos 2 y 3). Unas y mucosas respeta-
das. Presenta exacerbacién en verano y leve mejoria en invierno.
No hay antecedentes familiares.

El estudio histopatolégico muestra una epidermis con hiperquera-
tosis y acantosis irregular, con hendiduras suprabasales y la presen-
cia de cuerpos redondos. En la dermis se observa edema e infiltra-
do inflamatorio mononuclear perivascular (Foto 4).

Recibe tratamiento con corticoides tdpicos con pobre respuesta.

Foto 2. Obsérvese en miembro inferior derecho y tronco
papulas queratosicas con disposicion lineal.

Foto 3. Papulas queratésicas parduscas en pectoral derecho.
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Foto 4. Epidermis con hiperqueratosis y acantosis, con hen-
diduras suprabasales y presencia de cuerpos redondos.
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Comentario

La enfermedad de Darier es un trastorno autosémico dominante,
caracterizado por pérdida de la adhesién entre células epidérmicas
y queratinizacién anormal (acantélisis y disqueratosis de querati-
nocitos).

La causa de esta enfermedad es la alteracién de un gen (ATP2 A2)
localizado en el cromosoma 12 (12q 23-24.1) que modula una cal-
cio ATPasa (SERCA2) responsable de la regulacién de las senales
calcio dependientes; sin embargo, no estd claro ain c6mo la pérdi-
da de la funcién de la SERCA 2 causa la enfermedad. Se ha
demostrado que la inhibicién selectiva de esta bomba interfiere
con la formacién de uniones intercelulares y la adhesién celular.®”
Tres teorfas tratan de explicar el porqué de las alteraciones en la
cohesién celular: a) los cambios en la concentracién citosélica de
calcio pueden conducir a un error en la lectura genética; b) altera-
ciones en la concentracién de calcio en el reticulo endoplasmético
y en el aparato de Golgi pueden afectar el procesamiento de protei-
nas; c) las alteraciones en el metabolismo del calcio pueden tener
una influencia en otras moléculas, como la protein quinasa C, la
cual lleva a formacién aberrante de las proteinas de unién celular.
En la epidermis, el gradiente de concentracién de calcio extracelu-
lar determina la diferenciacion de queratinocitos; especificamente,
dicha concentracién aumenta fundamentalmente en las capas
superficiales de la epidermis.®

La presentacién clinica tipica se caracteriza por la aparicién de
papulas y placas rosadas, amarillentas o parduscas, costrosas, dspe-
ras, pruriginosas y malolientes distribuidas principalmente en tron-
co, cuero cabelludo, cuello y pliegues.

La mayoria de los pacientes presenta hoyuelos o papulas queratdsi-
cas en palmas y plantas, mientras que en las ufias las anormalidades
distintivas son: bandas longitudinales blancas y rojas, muescas en
forma de V en el borde libre y fragilidad ungueal. Puede ocasional-
mente comprometer mucosas, manifestindose con pépulas blan-
quecinas.

La exposicion solar, el calor y la sudoracién frecuentemente exacer-
ban la enfermedad.”

En algunas ocasiones se ha encontrado asociacién con obstruccién
de gldndulas salivales, agenesia renal y testicular, quistes seos y
trastornos neuropsiquidtricos.*

Existe predisposicion a enfermedades bacterianas, fingicas o viri-
cas, aunque no se ha demostrado ninguna alteracién inmunolégica
consistente.””

La variedad clinica localizada, segmentaria o zosteriforme fue des-
cripta por primera vez por Kreibich en 1906; desde entonces se
han comunicado numerosos casos individuales, surgiendo interro-
gantes de cémo denominar esta enfermedad: nevo epidérmico dis-
queratdsico acantolitico vs. enfermedad de Darier localizada.”"
Clinicamente se observa un patrén lineal de pdpulas verrucosas
parduscas que siguen las lineas de Blaschko.’

En la literatura inglesa han sido descriptos cuarenta pacientes con
diagnéstico de enfermedad de Darier localizada; no se hallé dife-
rencia entre sexos, la edad promedio de comienzo fue a los 27 afios
y la localizacién més frecuente fue el tronco, lo cual coincide con
nuestros pacientes.'

Algunos autores sostienen que la enfermedad de Darier segmenta-
ria probablemente refleje un mosaicismo genético y, en la mayoria
de los casos, mutaciones somdticas poscigotas muy tempranas en la
embriogénesis podrian ser responsables de esta variante."

En 1992, Munro y Cox presentan evidencia que sustenta el con-
cepto de mosaicismo genético; esos investigadores describen el caso
de un paciente con lesiones disqueratésicas acantoliticas unilatera-
les as{ como cambios tipicos en ufas y palmas que afectan el mis-
mo lado del cuerpo.”

Un trabajo més reciente describe un paciente con un nevo epidér-
mico disqueratésico acantolitico con distrofia ungueal ipsilateral y
hoyuelos palmares.

En algunas comunicaciones, las lesiones fueron agravadas por la luz
solar, calor, sudoracién y friccién; éstos son factores exacerbantes
comunes de la forma generalizada, condiciones que fueron también
observadas en nuestra casuistica.

La fotoagravacién, el compromiso palmoplantar y de las unas y la
distribucién siguiendo las lineas de Blaschko dan soporte a la hipé-
tesis de que algunos de esos casos podrian representar mosaicismo
de la enfermedad de Darier generalizada.”

No hay referencias de pacientes que presenten la variedad localizada
transmitida por familiares con enfermedad generalizada, pero debi-
do a que las células gonadales pueden estar comprometidas por la
mutacion, es posible la transmision a siguientes generaciones.

Por lo tanto, los pacientes con enfermedad de Darier localizada
deberfan recibir consejo genético.

El tratamiento se orientard a controlar el prurito y a evitar los cam-
bios bruscos de temperatura y la exposicion a la luz solar.”

Para la enfermedad localizada, los retinoides tdpicos (4cido retinoi-
co, tazaroteno, adapalene) pueden ser efectivos.

La terapia sistémica con isotretinoina y acitretin, asi como la
ciclosporina, son alternativas a considerar en la mayorifa de los
casos severos. Cuando las exacerbaciones son desencadenadas por
infeccidn bacteriana, el tratamiento antibidtico puede producir
mejorfas espectaculares.”

Para las lesiones hipertréficas, se puede considerar la dermoabra-
sion, la escisidn con ldser o la escisién seguida de injerto.

La multiplicidad de alternativas terapéuticas y las respuestas parcia-
les reflejan un alto indice de fracaso terapéutico.

Mbnica Barengo: Poeta Lugones 24, piso 11, dpto E Nueva Cér-
doba - Rep. Argentina. E-mail: monicabarengo@gmail.com
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La enfermedad celiaca se asocia con hipo-
colesterolemia, lo que se supone marca un
perfil favorable de riesgo cardiovascular. Se
podria inferir que el tratamiento de la
enfermedad con dieta libre de gluten con-
duciria a un aumento de las cifras de coles-
terol, con consiguiente aumento del riesgo
de enfermedad cardiovascular. Por el con-
trario, la dieta mejora el perfil de lipopro-
teinas, con aumento de HDL y disminucién
de la relacion LDL/HDL.

Brar P.
Am J Med 2006;119:786-790.
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La morfea o esclerodermia localizada suele
responder al tratamiento con esteroides
clase IV. En las formas lineales o con riesgo
de complicaciones funcionales o estéticas,
el metotrexato por via general puede ser
una buena opcién terapéutica.

Bono W.
Presse Med 2006;35:1923-1928.

LMdeF

Una mujer con granuloma pidégeno refrac-
tario al tratamiento con cirugia y electro-
coagulacién respondié satisfactoriamente
al imiquimod tépico al 5%, 2 veces por
semana durante 14 semanas, resolviéndose
la lesidn sin cicatriz residual.

Goldenberg G.
J Dermatology Treat 2006;17:121-123.
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CASOS CLINICOS

Dermatitis alérgica de contacto
por gomas negras

* Médica del Departamento de Dermatitis de Contacto y Dermatosis Ocupacionales. ** Médico dermatoélogo del Servicio de Der-
matologia. *** Médico dermatoélogo a cargo del Departamento de Dermatitis de Contacto y Dermatosis Ocupacionales.
Servicio de Dermatologia, Hospital "Cérdoba". Av. Patria 656, Cordoba, Rep. Argentina.

Fecha de recepcion: 20/6/06
Fecha de aprobacion: 8/8/06

Resumen

Las gomas negras son reconocidas frecuentemente como causantes de dermatitis de contacto alérgica. La mayoria de las alergias a las
gomas negras se encuentran en trabajadores de la industria de neumaticos para vehiculos, asi como en la fabricacion de calzado y otros
articulos. Sin embargo, también es posible la sensibilizacion en los usuarios de esos productos.

El caso aqui presentado es el de un nifio con una clara sensibilizacion a la parafenilenodiamina (PPDA) contenida en la goma negra del
sitio de apoyo de sus anteojos protectores para natacion (Dermatol Argent 2007;13(1):59-61).

Palabras clave: dermatitis de contacto; goma negra; anteojos de natacion.

Abstract

Black rubber is frequently reported as an allergic contact dermatitis cause. Most of these allergies are found in the tyres and shoes
industry, among other manufactures. We present a 13-year-old boy with a clear sensitization to paraphenylendiamina (PPDA) , contained
in the black rubber of the supporting frame of his protective swimming goggles (Dermatol Argent 2007;13(1):59-61).

Key words: contact dermatitis; black rubber; goggles.

Introduccion

Presentamos un nifio sensibilizado a las gomas negras por el uso de
anteojos protectores de natacién y comentamos brevemente como

Se ha informado recientemente que las gomas negras son causantes
de dermatitis de contacto alérgica."” Se hallan compuestas princi-
palmente por agentes vulcanizantes, aceleradores, activadores, relle-
nos y antidegradantes, que incrementan la frecuencia de dermatitis
de contacto.?

Los aceleradores y antidegradantes se utilizan para enlentecer el
deterioro causado por el oxigeno y el ozono, los cuales forman
radicales libres y provocan envejecimiento y fisuras en las gomas.*

se componen y fabrican las gomas negras, a fin de conocer las
implicaciones y alcances de esta afeccién.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 13 afos, que presenta, desde hace 7
meses, eritema y descamacién con prurito moderado en pirpado
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superior e inferior izquierdo, asi como también en dngulo externo
de ambos ojos. Segtin refiere el paciente, el inicio del cuadro clini-
co coincide con el uso de anteojos protectores para natacién recu-
biertos por goma negra (Foto 1). También relata haber utilizado
con anterioridad otros anteojos de natacién, sin goma negra, con
los que no habia presentado reaccién alguna.

Se efectuaron pruebas epicutdneas con patch test con baterfa estdn-
dar’ con 25 alergenos, siendo intensamente positivo (+++) para
PPDA (para-fenilenodiamina 1% en vaselina) a las 48 y 96 horas
(Foto 2).

Discusion

La composicién de la goma es la mezcla entre ésta y los quimicos
adecuados para lograr el producto final.® E1 90% de los aditivos
utilizados corresponden a antidegradantes y aceleradores, y ambos
son la principal causa de los procesos dermatolégicos provocados
por las gomas.’ La goma natural (no tratada) no es alergénica.” En
el afio 1920, a fin de apresurar el proceso de fabricacién de la
goma, se introducen los aceleradores, como carbas, tiuram y mer-
captobenzotiazoles. En la actualidad, los aceleradores mds utiliza-
dos son aminas alcalinas y aromdticas, fenoles, quinoleinas y, en
forma exclusiva para las gomas negras, los derivados del PPDA,

Foto 1. Areas de dermatitis en parpados izquierdos.

60

ook
E\:};cn%m S

causa importante de sensibilizacién de contacto.

Este tipo de dermatitis de contacto es mds frecuente en hombres
(84,8%)* y, segin las estadisticas, el orden de frecuencia con que
sensibilizan los aditivos es: 1° tiuram, 2° carbamatos y 3° la PPDA
(propio de las gomas negras).” Dentro de las alergias ocupacionales
a las gomas negras, las mds frecuentes y en orden decreciente son:
obreros de la construccién, pintores, trabajadores de la limpieza,
metaltrgicos y electricistas. Las dreas mds comtinmente afectadas
son las manos, antebrazos, piernas y pies, asi como pliegues de fle-
xién.?

La parafenilenodiamina o PPDA es una sustancia que se encuentra
a menudo en tinturas oscuras para el pelo, telas o cuero. Es un
derivado del benceno incoloro. Se utiliza en la industria como
colorante de gomas, cueros, esmalte de ufas, tinta china, cosméti-
co de pestanas (rimel), medias, pieles, cabellos, abrillantador de
zapatos, acelerante para el caucho, antioxidante de pldsticos y pro-
ductos del petréleo (p. ¢j., gasolina), manufactura de anestésicos
locales, sulfonamidas, pesticida, revelador fotografico, fluidos para
rayos X, entre otros.

El tiuram (tiuram mix en baterfa estindar)’ es una mezcla de 4
productos quimicos utilizados en la industria del caucho: tetrame-
tiltiuram disulfuro (TMTD),
(TMTM), tetraetiltiuramdisulfuro (TETD) y dipentametiltiuram-
disulfuro (PTD). Estos productos se encuentran en todo tipo de

tetrametiltiuram monosulfuro

gomas, tanto de uso industrial como doméstico. Se utilizan en ace-
lerantes del caucho: guantes de goma, mangos de herramientas,
alfombras de autos, botas de agua, neumdticos, gorras de bano,
desinfectantes en jabones y champus, lociones antisolares, antibié-
ticos, conservadores de maderas, medicamentos para sarna y hon-
gos, grasas de alimentos, apdsitos quirdrgicos, conservantes de
semillas, plantas y flores (rosas), comidas (salchichas), adhesivos,

suelas de crepé, etc.

Foto 2. Prueba de PPDA intensamente positiva (lectura a las
96 horas).
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El carbamato (carbas mix en baterfa estindar)’ es la mezcla de
ingredientes utilizados en la fabricacién de articulos de caucho y
como anticorrosivo industrial. Contiene difenilguanida, dietilditio-
carbamato de zinc y dibutilditiocarbamato de zinc. Se utilizan
como antioxidantes, pesticidas, acelerante del caucho, fungicida.
Las personas mds expuestas son los auxiliares en la industria del
caucho, mecdnicos de autos y bicicletas; también los veterinarios,
las personas que trabajan con embalajes, herramientas, guantes,
miéscaras de gas, cajas de seguridad, mecanégrafos, impresores,
canoas, trajes y mdscaras de buceo, wind surf, volantes y manu-
brios, ciertos calzados, etcétera.’

La sensibilizacién a gomas negras aparece frecuentemente en los

Dematologia

informes." La mayorfa de las alergias a la goma negra se encuentra
en la industria de neumdticos para vehiculos y fabricacién de calza-
do, asi como de otros articulos.” Esta sensibilizacién se puede pro-
vocar tanto en quienes intervienen en la fabricacién de los produc-
tos como en aquellas personas que los consumen, es decir los usua-
rios, tal como es el caso aqui presentado.

Dr. Carlos Consigli: Rivadavia 57 - (5000) Cérdoba - Rep. Argen-
tina. E-mail: consigli@arnet.com
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Recientes evidencias sugieren que la infla-
macion en rosacea se asocia a la genera-
ciéon de especies reactivas del oxigeno que
son liberadas por las células inflamatorias.
Los pacientes con rosacea tendrian mayor
numero de especies reactivas del oxigeno.
La eficacia de tratamientos con tetracicli-
nas y metronidazol ha sido atribuida a sus
propiedades antioxidantes. Un antibidtico
macroélido, la azitromicina, se ha encontra-
do efectivo como tratamiento alternativo
para rosacea, con dosis de 500 mg por dia,
3 dias consecutivos por semana durante 4
semanas.

Bakar O.
Clin Exp Dermatol 2007;32:197-200

LMdeF

Los autores revisan 875 estudios sobre
pardametros clinicos que indiquen riesgo de
gue una queratosis actinica se haga invasi-
va. Acuian la sigla IDRBEU (Inflamacion,
Diametro [mayor de 1cm], Rapido creci-
miento, Bleeding [sangrado], Eritema,
Ulceracion) y proponen tener en cuenta
estos datos para futuros estudios.

Quaedvlieg PJ.
Eur J Dermatol 2006;16:335-339.

LMdeF

Un estudio piloto sugiere que el micofeno-
lato mofetil reduce significativamente la
proteinuria en pacientes con glomerulone-
fritis lupica, aun en aquellos que no res-
pondieron al tratamiento con otros inmu-
nosupresores.

Borba EF.
Rheumatol Int 2006;26:1078-1083.
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Alopecia lipedematosa con extension frontal
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Resumen

La alopecia lipedematosa y el cuero cabelludo lipedematoso son dos entidades adquiridas, similares, infrecuentes de observar, que com-
prometen preferentemente a mujeres sanas de piel morena. Estan constituidas por placas, blandas a la palpacion, dadas por un aumento
difuso de la hipodermis del cuero cabelludo, con aligotriquia, hallandose pelos cortos (< 2 cm de largo) en la forma alopécica y pelos
normales en el cuero cabelludo lipedematoso. Se presenta una paciente de 64 aiios con alopecia lipedematosa, con compromiso difuso
de cuero cabelludo y de la zona de la cara, Se realiza una revision bibliografica (Dermatol Argent 2007;13(1):62-66).

Palabras clave: alopecia lipedematosa; cuero cabelludo lipedematoso.

Abstract

Lipedematous alopecia and lipedematous scalp are two similar, acquired and unusual conditions mostly affecting dark-skinned healthy
women, featuring: boggy thickening of the scalp (due to an increase in thickness of the subcutaneous fat layer) with oligotriquia, an ina-
bility to grow hair longer than 2 cm (alopecic vaiety) or with no hair abnormalities (lipedematous scalp variety). We present one patient
with lipedematous alopecia affecting the scalp, extending to the frontal zone of the face. The pertinent bibliography is reviewed. (Der-
matol Argent 2007;13(1):62-66).

Key words: lipedematous alopecia; lipedematous scalp.

Introduccion que compromete el cuero cabelludo en forma difusa, con extensién
del proceso a la zona frontal de la cara.
La alopecia lipedematosa es una entidad adquirida, infrecuente, de

etiologfa desconocida, caracterizada por el engrosamiento del cuero

cabelludo debido al aumento del espesor del tejido subcutdneo y
alopecia difusa a ese nivel."? En caso de no presentar alteraciones de
los foliculos pilosos, se lo denomina cuero cabelludo lipedematoso.
Para algunos autores representan dos entidades diferentes, mientras
que para otros son distintos estadios dentro de una misma enfer-
medad.>

Se presenta una paciente con diagnéstico de alopecia lipedematosa,

62

Caso clinico

Paciente de 64 afios, sexo femenino, argentina, fototipo III segin
la clasificacién de Fitzpatrick, que consultd por presentar una placa
blanda de color piel normal, asintomdtica, en forma de V con vér-
tice inferior, localizada en la zona frontal de la cara, con extensién
al cuero cabelludo, de un afio y medio de evolucién.
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Foto 1. Alopecia difusa en zona temporoparietal.

Foto 3. Placa color piel normal en forma de V en la zona
frontal de la cara.

Antecedentes personales
Obesidad, dislipidemia, hipertensién arterial.

Examen fisico

Presenté una placa blanda, redundante, color piel normal, asin-
tomdtica, que comprometia la zona frontal de la cara y se extendia
en forma difusa hacia la totalidad del cuero cabelludo. A la palpa-

Demmatologia

Foto 2. Alopecia difusa frontobiparietal.

cién era blanda y sin godet. Se acompafiaba de una alopecia difusa
a ese nivel (excepto la zona occipital), con pelos que no alcanzaban
los 2 cm de largo.

Exdmenes complementarios

Rutina de laboratorio: colesterol 221 mg/dl e hipergammaglobuli-
nemia policlonal. Perfil tiroideo dentro de limites normales.
Ecografia de partes blandas: aumento del espesor de la dermis y teji-
do celular subcutdneo (TCS) en todo el cuero cabelludo, mis
importante en la zona frontal de cuero cabelludo donde alcanzaba
10,8 mm de espesor.

Estudio histopatoldgico: en piel de zona frontal de cuero cabelludo se
observan hasta 5 foliculos terminales en andgeno por corte y en
TCS células con estructura conservada, con tamafio ligeramente
superior al convencional (tamafio normal de la célula adiposa <
120 micrones).’

Discusion

Desde la primera publicacién de Cornbleet en 1935,° sélo 16 casos
nuevos de alopecia lipedematosa o cuero cabelludo lipedematoso
han sido publicados hasta la fecha.”"

Estas entidades presentan inicio tardio (luego de los 30 afos), se
caracterizan por un engrosamiento difuso del cuero cabelludo, difi-
cil de visualizar, a predominio de la zona occipital y el vértex. Son
de consistencia blanda fécilmente depresibles en profundidad y
pueden progresar lentamente durante meses o anos, y extenderse al
resto del cuero cabelludo.’?

Puede observarse una alopecia difusa, o pelos cortos y atréficos que
no alcanzan més de 2 cm." Se publicaron un caso asociado con tri-
correxis nodosa® y uno con fractura en la zona del queratocono.'
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El principal hallazgo en todos los casos es el aumento del grosor del
cuero cabelludo, que varfa de 9 a 15 mm, a expensas del aumento
del TCS.

El grosor del cuero cabelludo medido por rayos X es de 5,8 + 0,12
mm, segin Gran y cols., y de 5,5 mm segtn Light.""

El grosor del cuero cabelludo puede medirse por: introduccién de
agujas, radiografias, tomografia axial computada, ecografia de partes
blandas y resonancia magnética nuclear.

El aumento del espesor del TCS generarfa un incremento de la pre-

64

sién en los foliculos, con acortamiento de los ciclos de crecimiento
del pelo.

Suele acompanarse de irritacién, dolor, parestesias, sensacién de
tirantez, prurito o ser asintomadtica.

Si bien es mds frecuente en mujeres de raza negra, puede presentarse

en otras razas>>'""?

y también en el sexo masculino.” De los 17 casos
publicados (16 mujeres y 1 varén) con edades entre los 18 y 77
afios, 12 tenfan alopecia lipedematosa y 5 presentaban cuero cabe-

lludo lipedematoso.
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Foto 4. Presencia de tejido celular subcutaneo en el espesor
cutaneo

Foto 5. Adipocitos de mayor tamano.

Foto 6. Ecografia de partes blandas de cuero cabelludo,
10,8 mm de espesor cutaneo.

Si bien no suele asociarse a otras entidades, se han publicado: 1 caso
con hiperelasticidad cutdnea y articular,” y otro asociado a lupus dis-
coide crénico,” asi como con fallo renal y diabetes mellitus.

El engrosamiento del TCS generalmente se acompana de edema,
con infiltrados linfocitarios perivasculares con alteraciones de los
foliculos pilosos o sin ellas, describiéndose depésito de mucina
intersticial en 1 caso.’ En informes recientes sobre 2 pacientes con
alopecia lipedematosa se consigné el hallazgo de vasos linfiticos
ectdsicos, y se interpreta que representarian un posible mecanismo
patogénico de la enfermedad.”

Loa diagndsticos diferenciales a tener en cuenta son lipoma y cutis
verticis gyrata. Este tltimo se presenta preferentemente en hom-
bres, puede ser congénito o adquirido, y el cuero cabelludo impre-
siona tener circunvoluciones. Generalmente no se asocia a altera-
ciones de los foliculos pilosos.

No tiene tratamiento, aunque Coskey, en 1961, publicé un caso
que respondid a la prednisona via oral.
A la fecha no se conoce la etiopatogenia de esta entidad.

Esta paciente de alopecia lipedematosa es el primer caso con exten-
sién por fuera de los limites de implantacion del cuero cabelludo,
en la zona frontal, con aspecto de V' y vértice inferior dirigido hacia
la zona interciliar.

Mario Marini: José Bonifacio 634 - (1424) Ciudad Auténoma de
Buenos Aires - Rep. Argentina. E-mail: marini@fibertel.com.ar
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El dolor es un sintoma comun en muchas
enfermedades. Dos neurotransmisores,
serotonina y noradrenalina, juegan un
importante papel, no sélo en la fisiopato-
logia de la depresién, sino también como
mediadores de la regulacion del dolor. Los
antidepresivos se usan desde hace mucho
en el tratamiento del dolor crénico. Un
nuevo antidepresivo disponible, duloxeti-
ne, inhibe la recaptacion de serotonina y
también de noradrenalina. Ha sido aproba-
do como tratamiento del dolor en neuro-
patia diabética.

Hajak G.
Dtsch Med 2006;131 Suppl 8: S280-5283.
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Intermedin es un péptido que pertenece a
la familia de los péptidos relacionados con
el gen de la calcitonina, y ejerce variados
efectos sobre el sistema cardiovascular,
tracto gastrointestinal y SNC. Esta conside-
rablemente disminuido en piel afectada y
en piel sana de pacientes con dermatitis
atopica (DA), comparados con pacientes
con piel sana. Cumpliria un papel en confe-
rir mayor susceptibilidad a estimulos infla-
matorios en pacientes con DA.

Kindt F.
J Invest Dermatol 2007;127:605-613.

LMdeF

En LED estrictamente cutaneo, localizado
en cara, la aplicacion de imiquimod en cre-
ma al 5%, 1 vez por dia, 3 veces por sema-
na, derivd en una rapida y significativa
regresion de las lesiones.

Gul U.
Adv Ther 2006;23:787-792.
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SECCION DERMATOGRILLA

Neurofibromatosis
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Horizontales

1. Pat6logo alemdn, primero en describir la neurofibromatosis en
1882. (Nombre propio compuesto.)

2. Sindrome compuesto por displasia ésea fibrosa poliostética,
pubertad precoz y manchas café con leche. Diagnéstico diferen-
cial de neurofibromatosis tipo I. (Nombre propio compuesto.)

3. Deformidad de la columna vertebral que puede ser primaria o
secundaria al crecimiento de un neurofibroma paraespinal.

4. Variante de neurofibroma que combina elementos de neurofi-
broma cutdneos y subcutdneos. Puede dar origen a un neurofi-
brosarcoma.

5.  Dequenas manchas café con leche, de 1 a 4 mm de didmetro,
semejantes a la pecas, localizadas en zonas expuestas o no al sol.

6. Nuamero de mdculas café con leche necesarias para realizar el
diagnéstico de neurofibromatosis tipo I.

7. Astrocitoma de bajo grado. Tumor mds frecuente del SNC de la
NF1 que no se observa en otras variantes de neurofibromatosis.
(Dos palabras.)

8. Patrdn de herencia de la neurofibromatosis tipo I. (Sigla.)

9. Nombre propio con el que se designa a las pseudoefélides locali-
zadas en pliegues axilares.

10. Tumor maligno més frecuente de la neurofibromatosis.

11. Manifestacién clinica auditiva més frecuente de la neurofibro-
matosis tipo L.

12. Proteina con funcién supresora tumoral. Los pacientes con neu-
rofibromatosis tipo I presentan mutaciones o deleciones del gen
que la codifica.

13. Expresion clinica arterial vinculable a un feocromocitoma, este-

nosis arterial renal o aértica que debe ser evaluada en pacientes
con neurofibromatosis tipo I.

Verticales

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Manifestacién neuroldgica que puede observarse en la neurofi-
bromatosis tipo I, caracterizada por movimientos anormales
generados por una descarga paroxistica cerebral. (Plural.)
Patologfa que debe descartarse ante la asociacion de neurofibro-
matosis tipo I y xantogranuloma juvenil.

Tumor de la médula suprarrenal que libera catecolaminas en
exceso. Presente en el 8 a 10% de las neurofibromatosis tipo 1.
Signo presente en los neurofibromas cutdneos de consistencia
blanda, que al ser comprimidos se invaginan a través de un orifi-
cio en la piel.

Método de diagndstico por imdgenes de eleccién para evaluar
tumores auditivos en neurofibromatosis tipo II. (Acrénimo.)

Par craneal donde se localizan los neurinomas. Criterio diagnds-
tico de la neurofibromatosis tipo II.

Tumor cutdneo caracteristico de la neurofibromatosis tipo I
Sensacién desagradable en la piel que provoca deseo de rascar el
4rea afectada. Sintoma presente en aproximadamente 10% de
los pacientes con neurofibromatosis tipo 1.

Caracteristica de distribucién de las lesiones cutdneas de la neu-
rofibromtatosis tipo V.

Grandes 4reas pigmentadas que simulan nevos pigmentarios
gigantes o melanosis difusa de coloracién grisicea o bronceada.
Manifestacién poco frecuente de la neurofibromatosis tipo L.
Nombre propio que se le da a los hamartomas melanociticos del
iris. Su presencia es considerada criterio diagndstico en la neuro-
fibromatosis tipo 1.
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SECCION LA PIEL EN LAS LETRAS

Alejandra Abeldafio*, Maria I. Hernandez**

* Jefa de Seccion Fotomedicina. Docente Adscripta. ** Médica Dermatdéloga. Hospital General de Agudos “Dr. Cosme Argerich”.

Ante las puertas de la ley hay un guardidn.

Un campesino se llega hasta este guardidn y le pide le permita entrar en
la ley, pero el guardidn le dice que por ahora no se lo puede permitir.

El hombre reflexiona y entonces pregunta si podria entrar después.

-E5 posible -dice el guardidn-; pero no ahora.

... El campesino no habia previsto semejantes dificultades: pensaba que
la ley debia ser siempre asequible para todos pero al contemplar ahora
mds detenidamente al guardidn. .. opta por esperar que se le otorgue el
permiso para entrar. Durante los muchos arios que fueron pasando, el
hombre estuvo mirando casi ininterrumpidamente al guardidn. Se
olvidé de los otros guardianes, y éste le parecia el vinico obsticulo para

entrar en la ley. Maldice la mala suerte, los primeros anios en forma des-

considerada y voz alta; después. .. sélo emite leves murmullos. Cae en
infantilismo, y como en la atencion que durante asios ha dedicado al
guardidn ha llegado a distinguir hasta los piojos que tiene en su cuello
de piel, también pide a los piojos que ayuden y persuadan al guardidn.
Finalmente empieza a perder la vista y no sabe si realmente se estd
poniendo mds oscuro a su alrededor o es solamente que sus ojos lo

enganan.

Ante la ley
Franz Kafka

Franz Kafka nacié en 1883, en Praga. Public6 su primer relato, Contemplacion, en 1913, y dos afios mds tarde su famoso relato La meta-
morfosis. Es uno de los mds originales escritores, que desarrollé su arte en un mundo de soledad, desarraigo y terror de las jerarquias. Su
condicién de judio en un lugar del mundo en que su raza era despreciada y combatida, sumada al menosprecio y la tirania de su padre, sus
afios de trabajo en una oscura oficina de seguros y sus amores desgraciados son hechos que han formado parte de esas terribles obsesiones
que atormentaron su existencia hasta acabar prematuramente con su vida... Kafka pasé la mitad de su corta vida de adulto en una ofici-
na... y la segunda mitad en distintos sanatorios para tuberculosos, donde quizd tuvo tiempo para meditar sobre el extrafio destino de la
raza humana. Tuvo un gran amigo infiel: Max Brod, a quien le encomendd, antes de morir, la destruccién de todo lo que habia escrito.
Pero Brod no cumpli6 con su pedido, felizmente para la humanidad que hoy puede disfrutar de obras como El proceso, El castillo, Ameri-
ka, En la colonia penitenciaria, Un médico rural, En la construccidn de la Muralla China. Franz Kafka muri6 en 1924 a los 41 afios.

Cuento y biografia extraidos de "Cuentos que me apasionaron”, de Ernesto Sdbato.
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SECCION ; CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Lesion tumoral en brazo
de 2 anos de evolucion

A tumor in the arm of two years duration

Maria Mercedes Gomez Carril*, Roberto Retamar**, Maria Cristina Kien,*** Graciela Pellerano****

* Médica concurrente, 3° afio del Curso de Especialista en Dermatologia SAD - UBA. ** Médico Especialista en Dermatologia. ***
Médica dermatopatéloga. **** Jefa de Unidad Dermatologia, Hospital General de Agudos "Dr. Cosme Argerich"

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 53 afios, con antecedentes personales de
psoriasis, sin antecedentes familiares de relevancia, que consulta por
presentar una lesién tumoral, dolorosa, localizada en brazo izquierdo,
de dos anos de evolucién y crecimiento progresivo.

Al examen fisico se observa un tumor eritematovioldceo, de 9 cm de
didmetro, limites netos y bordes regulares, de consistencia dura, mévil,
localizado en tercio medio de brazo izquierdo (Fotos 1y 2).

Se procede a la extirpacién quirtrgica completa previa toma de biopsia

de la lesién.

Histologia

En el informe anatomopatolégico se observa una lesion circunscripta
constituida por proliferacién de células basofilicas con escasas figuras
mitdticas, sin atipfa significativa e islotes de células sombra (Foto 3). La
lesion exhibe dreas de necrosis central y se halla incluida en estroma
fibroso con numerosas células gigantes multinucleadas de tipo cuerpo
extrafo (Foto 4).
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Foto 1. Lesion tumoral en brazo izquierdo (vista perfil).
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Foto 3. Lesion constituida por una proliferacion de célu- Foto 4. Infiltrados neutrofilicos y células gigantes multinuclea-

las basofilicas y células sombra (H-E). das, destacdndose en sectores zonas de necrosis (H-E).
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Diagnéstico: pilomatrixoma gigante.

Comentarios

Descripto originalmente en 1880 por Malherbe y Chemantais como
un “epitelioma calcificado de las glindulas sebdceas”, es un tumor con
diferenciacién hacia estructuras pilosas.'

El pilomatrixoma es un tumor benigno originado en las células del ger-
men epitelial primario que se diferencian hacia la formacién de células
de la matriz pilosa.

Habitualmente es dificil de diagnosticar al examen clinico ya que las
lesiones tienden a confundirse con un quiste epidérmico. Suele mani-
festarse como un nédulo dérmico o subcutdneo, firme y asintomdtico,
recubierto de piel color normal u otras tonalidades, como azulado,
violdceo, amarillento e incluso lesiones intensamente pigmentadas.
Aparece como una lesién solitaria, si bien hay informes de casos de
multiples tumores, asociados o no a sindromes (2-3,5%) y a otros
tumores como el sindrome de Gardner,” sindrome de Rubinstein-Tay-
bi,’ distrofia miotdnica de Steiner,* sindrome de Turner’ y carcinoma
medular de tiroides.*

La localizacién mds frecuente es en extremidad cefdlica seguida de cue-
llo y extremidades superiores, si bien puede aparecer en cualquier parte
del cuerpo. No se han descripto casos en palmas, plantas ni regién
genital.* Predomina en la primera década de la vida (el 60% antes de
los 20 afios), con un segundo pico de incidencia entre los 50-60 afios
de edad.*’” Se presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino.

Con respecto al tamafio del tumor, su didmetro oscila entre 0,5-5 cm."”
El pilomatrixoma gigante fue informado por primera vez en 1974 por
Krausen. Desde entonces han sido comunicados distintos casos de
pilomatrixomas gigantes de entre 5 y 15 cm de didmetro.*” Algunos

autores mencionan un ocasional comportamiento agresivo en tumores
de gran tamafio,’ mientras que otros no observaron correlacién entre el
tamano del tumor y agresividad.”

En el examen anatomopatoldgico es caracteristico encontrar un tumor
en la dermis o extendido a tejido graso subcutdneo, bien delimitado o
incluso encapsulado. Presenta islotes irregulares compuestos por tres
tipos diferentes de células epiteliales: células llamadas basofilicas, de
nicleo redondeado u oval, hipercromdtico y escaso citoplasma, en la
periferia de los islotes, donde se pueden apreciar frecuentes figuras
mitéticas; células llamadas sombra o fantasma, con un drea central que
no se tifie, como una sombra del nicleo perdido; y células de transi-
cién, que revelan pérdida gradual del nicleo. Los tumores mds anti-
guos carecen de células basofilicas, ya que se han transformado en célu-
las sombra.">"

Puede encontrarse osificacion, calcificacidn, reaccién granulomatosa a
cuerpo extrafio, hemorragia intratumoral y pigmentacién."*

Si bien este tumor es considerado benigno, algunos autores han pro-
puesto el término de pilomatrixcarcinoma seglin su comportamiento
agresivo, recidivas y por algunas caracteristicas de malignidad, como
abundantes mitosis atipicas, infiltracién local de tejido celular subcuta-
neo y estructuras adyacentes.”'® Es frecuente que muestre dreas de
necrosis en masa.

El tratamiento habitual es la escision quirdrgica.

Dra. Marfa Mercedes Gémez Carril: Rodriguez Pefia 1742 - Ciudad
Auténoma de Buenos Aires - Rep. Argentina
E-mail: mmgomezcarril@yahoo.com.ar.
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SECCION DERMATOLOGIA LEGAL

Consentimiento informado

* Jefe de Trabajos Practicos en | Catedra de Dermatologia, Hospital de Clinicas "José de San Martin" (UBA). Jefe de Trabajos Prac-
ticos en | Catedra de Medicina Legal. Facultad de Medicina (UBA). ** Ayudante de 1ra. en | Catedra de Dermatologia, Hospital de

Clinicas "José de San Martin" (UBA

Se entiende por consentimiento informado (CI) al acto de decisién
voluntaria realizado por una persona competente, por el cual acepta
o rechaza procedimientos sugeridos por el médico, ya sea con
intencién prondstica, terapéutica o experimental, fundado en la
comprension de la informacién revelada respecto de los riesgos y
beneficios que le pueden ocasionar.

El CI estd basado en el principio de autonomifa, el cual reconoce la
individualidad del paciente, su unicidad como persona, es decir,
que toda persona capaz tiene el derecho a tomar decisiones sobre si
mismo y a que sean respetados sus principios morales.

Hay muchos fundamentos legales para su aplicacién, entre ellos la
ley 17.137 de ejercicio de la medicina, donde estd previsto el CI en
caso de operaciones mutilantes en el articulo 19 inciso 3. También
el Cédigo de Etica de la Confederacién Médica Argentina, en los
articulos 15 a 20, trata casos puntuales en los que debe solicitarse el
CI: operaciones mutilantes, castracién, terapéutica riesgosa, opera-
cién a menores de edad y esterilizacion.

Diferentes leyes, tales como la 3076/97 de la provincia de Rio
Negro y la 6952/99 de la provincia de Tucumdn, que se refieren a
los derechos de los pacientes, encaran este tema; también la ley
21.541 de la previa advertencia médica a los dadores y receptores,
la ley Bdsica de Salud de la Ciudad Auténoma de Buenos Aires
153/99 en el capitulo 2, articulo 4, inciso H, etc.

Es importante considerar que el consentimiento del paciente basa-
do en el principio de autonomia ha adquirido en nuestro pais rango
constitucional al incorporarse a la Constitucién diversos tratados
entre los que se halla el Pacto de San José de Costa Rica.

Ademis, debe recordarse que en el derecho civil rige el principio de
analogfa, es decir que de acuerdo con lo dispuesto por el articulo 16
del citado Cédigo, en caso de ausencia de normas expresas y ante
diversas situaciones se deberdn aplicar las normas de casos andlogos.
Dicho de otra manera, en Argentina la tendencia actual es aplicar
por analogia los requisitos del CI del articulo 13 de la ley de trans-

plantes 24.193/95 que representa en nuestra legislacién la mejor
formulacién de las caracteristicas del CI.

En ella se establece que "se deberd informar a cada paciente y su
grupo familiar, de manera suficiente, clara y adaptada a su nivel
cultural, sobre los riesgos, sus secuelas fisicas y psiquicas, ciertas o
posibles, la evolucién previsible a las limitaciones resultantes, asi
como de las posibilidades de mejorfa. Luego de asegurarse de que
los pacientes hayan comprendido el significado de la informacién
suministrada, dejardn a la libre voluntad de cada uno de ellos la
decisién que corresponda adoptar. Del cumplimiento de este requi-
sito, de la decisién de los pacientes, asi como de la opinién médica
sobre los mencionados riesgos, secuelas, evolucién, limitaciones y
mejorfa, deberd quedar constancia documentada”.

Excepciones para el cumplimiento del requisito del CI son: urgen-
cia, minoridad, estado de inconciencia, alienacién mental o psicosis
y privilegio terapéutico.

Lo dificil para el médico es cuando hay negativa por parte del
paciente al tratamiento que se debe aplicar. En ese caso, hay dos
caminos posibles: continuar con otras opciones terapéuticas o desis-
tir de la atencidn del paciente. En esta ultima situacidn, el médico
deberd derivar el paciente a un colega a fin de evitar dejar al pacien-
te en estado de abandono, siempre con constancia escrita de lo
actuado.

Es importante tener presente que si un paciente adulto en pleno
uso de sus facultades mentales se niega a recibir un tratamiento o
someterse a una prueba diagnostica, el médico no puede descono-
cetlo, ya que nadie puede ser obligado a aceptar lo que no quiere.
El hecho cambia cuando se presenta una situacion de urgencia, es
decir, cuando corre peligro la vida del paciente: inicialmente se tra-
tard de conseguir la autorizacién de los familiares y, en dltima ins-
tancia, decidird el médico, en razén del estado de necesidad.

Otra situacién a considerar es en el caso de los menores de 21 afios,
en los cuales se requiere el consentimiento de los padres. Si existiera
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una negativa arbitraria o abusiva se deberd recurrir a la justicia. En
los casos de alienacién mental o psicosis, el consentimiento debe ser
otorgado por el representante legal.

Otro punto a considerar es el privilegio terapéutico que consiste en
aquella circunstancia en la que el médico, por el especial conoci-
miento que tiene de su paciente y su situacién vivencial, decide no
brindar determinada informacién aplicando el principio de no
maleficencia. Recordemos que la frecuencia con la que un médico
invoca este privilegio depende de su propio grado de paternalismo.
En el momento actual este privilegio no debe ser utilizado sistema-

Dematologia

ticamente y sélo puede ser invocado en casos especiales con una
justificacién adecuada.

Finalmente, debe quedar claro que, si bien el CI es exigible segtin
legislacién vigente, no constituye un escudo frente a demandas
judiciales imputables a impericia, imprudencia o negligencia médi-
cas, as{ como tampoco a aquellas generadas por la inobservancia de
deberes y obligaciones. Entonces, es trascendente tener en cuenta
que si bien el CI representa un elemento més en la prictica diaria,
la clave del acto médico radica en un acto de voluntad y confianza
en el que intervienen el médico y el paciente.
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Respuestas Dermatogrilla

Horizontales

1) Von Recklinghaunsen
2) Mc Cune-albright
3) cifoescoliosis

4) plexiformes

5) pseudoefelides

06) seis

7) glioma optico

8) AD

9) Crowe

10) neurofibrosarcoma
11) sordera

12) neurofibrina

13) hipertension

Verticales

14) convulsiones
15) leucemia

16) feocromocitoma
17) ojal

18) RMN

19) octavo

20) neurofibroma
21) prurito

22) metamérica
23) melanodermia

24) Lisch
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