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1. Alcance y política editorial

Der ma to lo gía Ar gen ti na es la pu bli ca ción ofi cial de la So cie dad Ar -
gen ti na de Der ma to lo gía. Pu bli ca ar tí cu los ori gi na les e iné di tos so -
bre la es pe cia li dad, si bien pue den ha ber si do co mu ni ca dos en so -
cie da des cien tí fi cas, en cu yo ca so co rres pon de rá men cio nar lo.
Der ma to lo gía Ar gen ti na con si de ra rá, pa ra la pu bli ca ción de los ar tí -
cu los, los re que ri mien tos es ta ble ci dos por el Co mi té In ter na cio nal
de Edi to res de Re vis tas Mé di cas que ela bo ra ron los "Re qui si tos
Uni for mes pa ra Pre pa rar los Ma nus cri tos En via dos a Re vis tas Bio -
mé di cas" (Ann In tern Med 1997;126:36-47), ac tua li za ción de ma -
yo 2000, dis po ni ble en http://www.icm je.org. La len gua de pu bli -
ca ción es el es pa ñol. 
La Di rec ción se re ser va el de re cho de re cha zar ar tí cu los por ra zo nes
téc ni cas, cien tí fi cas, por que no se ajus ten es tric ta men te al re gla -
men to o por que no po sean el ni vel de ca li dad mí ni mo exi gi ble
acor de con la je rar quía de la pu bli ca ción. Asi mis mo, en los ca sos
en que por ra zo nes de dia gra ma ción o es pa cio se es ti me con ve nien -
te, po drán efec tuar se re duc cio nes o mo di fi ca cio nes del tex to, o
ma te rial grá fi co, así co mo co rrec cio nes de es ti lo que no afec ten los
con cep tos o con clu sio nes del ar tí cu lo, sin pre via au to ri za ción de
los au to res. 
La res pon sa bi li dad por el con te ni do, afir ma cio nes y au to ría de los
tra ba jos co rres pon de ex clu si va men te a los au to res. La Re vis ta tam -
po co se res pon sa bi li za por la pér di da del ma te rial en via do, por lo
que se su gie re a los au to res guar dar co pia del tra ba jo re mi ti do.

2. Proceso de arbitraje

To do ma nus cri to en via do a Der ma to lo gía Ar gen ti na pa ra su pu bli -
ca ción se rá so me ti do a la eva lua ción del Co mi té Edi to rial. En la
prác ti ca, los in te gran tes del Co mi té de Re dac ción se reú nen men -
sual men te. Una vez en tre ga do el tra ba jo a la Se cre ta ría de Re dac -
ción, el Co mi té de Re dac ción eva lúa (sin iden ti fi ca ción de los au -
to res) si cum ple con las con di cio nes co mo pa ra ser pu bli ca do, de -
sig nán do se co mo mí ni mo 2 ár bi tros pa ra su aná li sis, uno del Co -
mi té y un Re vi sor Ex ter no. La Se cre ta ría de Re dac ción in for ma rá
su dic ta men (acep ta ción, acep ta ción con co rrec cio nes, no acep ta -
ción) a los au to res del ar tí cu lo, man te nien do el ano ni ma to de los
re vi so res. El or den de pu bli ca ción de los tra ba jos que da a cri te rio
del Co mi té de Re dac ción.
La pu bli ca ción de un ar tí cu lo no im pli ca que la Re vis ta com par ta
las ex pre sio nes ver ti das en él. 

3. Formato de manuscrito

Los tra ba jos en via dos a pu bli ca ción en Der ma to lo gía Ar gen ti na
de be rán ajus tar se a las si guien tes ins truc cio nes:
Los ar tí cu los de ben ser im pre sos con el si guien te for ma to: pa pel
blan co, ta ma ño A4, con már ge nes su pe rior e in fe rior de 30 mm y
la te ra les de 25 mm, a sim ple faz, do ble es pa cio en to das las ho jas
(tí tu lo, agra de ci mien tos, re fe ren cias, etc.), fuen te Arial ta ma ño 12,
pro ce sa do en MS Word. Las pá gi nas de be rán nu me rar se en for ma
co rre la ti va en el án gu lo su pe rior de re cho de ca da una. Pa ra la re vi -
sión se de ben en tre gar un ori gi nal y dos co pias de bue na ca li dad.
Se acom pa ña rá una co pia en dis que te de 3’5 HD (al ta den si dad) o
CD Rom que con ten ga el tex to y los grá fi cos com ple tos. 

4. Cuadros o gráficos

Se ha rán en pa pel blan co y con tin ta ne gra; de ben ser le gi bles, cla -
ros, im pre sos con cho rro de tin ta o la ser. De ben pre sen tar se en pá -
gi nas se pa ra das, nu me ra dos en for ma co rre la ti va con nú me ros ro -
ma nos. De ben te ner tí tu lo y pue den te ner un epí gra fe bre ve in clui -
do en la mis ma ho ja. No se acep ta rán fo to gra fías de cua dros ni re -
duc cio nes. 

5. Fotografías

Se rán pre fe ren te men te dia po si ti vas o en pa pel co lor bri llan te, de
un ta ma ño de 13 cm x 18 cm y de bue na ca li dad. La orien ta ción
de la fi gu ra se con sig na rá en el dor so, con lá piz, con una fle cha
orien ta do ra que in di que su ex tre mo su pe rior de re cho. Tam bién de -
be rá cons tar el or den, el nom bre del au tor y el tí tu lo del tra ba jo.
Los tex tos ex pli ca ti vos de las fo to gra fías fi gu ra rán en una ho ja
apar te. Con las fo to gra fías de pa cien tes de ben to mar se las me di das
ne ce sa rias a fin de que no pue dan iden ti fi car se. Pa ra pu bli car las se
re quie re au to ri za ción (con sen ti mien to in for ma do). 
Las fo to gra fías de ob ser va cio nes mi cros có pi cas lle va rán el nú me ro
de la am plia ción efec tua da. Si se uti li za ma te rial de otros au to res,
pu bli ca dos o no, de be rá ad jun tar se el per mi so de re pro duc ción co -
rres pon dien te. Si se uti li za una cá ma ra di gi tal, el re que ri mien to
mí ni mo es 2,3 me ga pí xe les (equi va len te a 300 dpi en grá fi ca) en lo
po si ble con al ta re so lu ción y se en via rá en CD en for ma to TIF,
EPS o PSD. 
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6. Clasificación o tipos de trabajo

Trabajo de investigación: 
Los ma nus cri tos de be rán ajus tar se al si guien te for ma to: 
• Pá gi na de tí tu lo: es la pri me ra pá gi na nu me ra da y de be in cluir el

tí tu lo en es pa ñol y en in glés, con ci so e in for ma ti vo.
• Re su men y pa la bras cla ve: en es pa ñol e in glés, acom pa ña rán el

tra ba jo por se pa ra do. De be ser es truc tu ra do y de has ta 250 pa la -
bras. El re su men es truc tu ra do con tie ne: los an te ce den tes; el ob -
je ti vo; el di se ño; los mé to dos; los re sul ta dos y las con clu sio nes.
Al pie de ca da re su men de be rá fi gu rar una lis ta de 2 o 3 pa la bras
cla ve (key words). Ver ver sión on li ne.

• Tex to del ar tí cu lo: or ga ni za do con una in tro duc ción, ma te rial y
mé to dos, re sul ta dos, co men ta rios. Ex ten sión has ta 10 pá gi nas 

• Cua dros y grá fi cos: has ta 6. 
• Fo to gra fías: has ta 6.
• Re fe ren cias.

Trabajo original:
Los ma nus cri tos de b e rán ajus tar se al si guien te for ma to: 
• Pá gi na de tí tu lo: es la pri me ra pá gi na nu me ra da y de be in cluir el

tí tu lo en es pa ñol y en in glés, con ci so e in for ma ti vo.
• Re su men y pa la bras cla ve: en es pa ñol e in glés, acom pa ña rán el

tra ba jo por se pa ra do. Ex ten sión má xi ma 150 pa la bras.
• Tex to del ar tí cu lo: or ga ni za do con una in tro duc ción, se rie de ca -

sos, co men ta rios. Ex ten sión has ta 6 pá gi nas 
• Cua dros y grá fi cos: has ta 2.
• Fo to gra fías: has ta 4.
• Re fe ren cias.

Caso clínico: 
Los ma nus cri tos de be rán ajus tar se al si guien te for ma to:
• Pá gi na de tí tu lo: es la pri me ra pá gi na enu me ra da y de be in cluir

el tí tu lo en es pa ñol y en in glés, con ci so e in for ma ti vo.
• Re su men y pa la bras cla ve: en es pa ñol e in glés, acom pa ña rán el

tra ba jo por se pa ra do. Ex ten sión má xi ma 100 pa la bras.
• Tex to del ar tí cu lo: or ga ni za do: ca so clí ni co y co men ta rios. Ex -

ten sión has ta 3 pá gi nas.
• Fo to gra fías: has ta 3. 
• No in clu ye cua dros ni ta blas. 
• Re fe ren cias: has ta 10.

Otros artículos: 
Der ma to lo gía Ar gen ti na pu bli ca tam bién ar tí cu los de ac tua li za ción
o re vi sión, car tas al edi tor y ar tí cu los de la sec ción Der ma tó lo gos
Jó ve nes. Ver ver sión on li ne.

7. Referencias 

La abre via tu ra adop ta da por Der ma to lo gía Ar gen ti na es Der ma tol
Ar gent.
Es de al to in te rés la re vi sión e in clu sión de re fe ren cias na cio na les
so bre el te ma pre sen ta do. Nu me re las ci tas bi blio grá fi cas ("re fe ren -
cias") en el or den en que las men cio na por pri me ra vez en el tex to,

iden ti fí que las me dian te nú me ros ará bi gos, en su pe rín di ce al fi nal
de la fra se o pá rra fo en que se las alu de. Las re fe ren cias con se cu ti -
vas van se pa ra das por un guión (p. ej., 1-5) y las no co rre la ti vas,
por co mas (p. ej., 1,6,9). 
Las re fe ren cias que sean ci ta das úni ca men te en las ta blas o en las
le yen das de las fi gu ras, de ben nu me rar se en la se cuen cia que co -
rres pon da a la pri me ra vez que se ci ta. Los nom bres de las re vis tas
de ben abre viar se se gún el es ti lo usa do en el In dex Me di cus. 
Los re sú me nes de pre sen ta cio nes en Con gre sos pue den ser ci ta dos
co mo re fe ren cias úni ca men te cuan do es tán pu bli ca dos en re vis tas
de cir cu la ción co mún.
No in clu ya co mo re fe ren cias a "ob ser va cio nes no pu bli ca das" ni a
"co mu ni ca cio nes per so na les", las que sí pue den in ser tar se en tre pa -
rén te sis en el tex to. Pue de in cluir se co mo re fe ren cias a: tra ba jos
que es tán ofi cial men te acep ta dos por una re vis ta y en trá mi te de
pu bli ca ción; en es te ca so in di que la re fe ren cia com ple ta, agre gan do
a con ti nua ción del nom bre abre via do de la re vis ta, en tre pa rén te sis,
la ex pre sión "en pren sa". 
Los tra ba jos que han si do en via dos a pu bli ca ción pe ro que to da vía
no han si do ofi cial men te acep ta dos, no de ben co lo car se en tre las
re fe ren cias, si no que pue den ser ci ta dos en el tex to, en tre pa rén te -
sis, co mo "ob ser va cio nes no pu bli ca das". 

a) Ar tí cu los en re vis tas: el or den en la ano ta ción de ca da re fe ren cia
de be ser el si guien te:

• Ape lli do e ini cial del nom bre, del o de los au to res. Si son más de
cua tro au to res, co lo car los cua tro pri me ros y agre gar "et al" o "y
cols." se gún co rres pon da. Li mi te la pun tua ción a co mas que se -
pa ren los au to res en tre sí. 

• Tí tu lo com ple to del ar tí cu lo, en su idio ma ori gi nal. 
• Nom bre de la re vis ta en que apa re ció, abre via do de acuer do con

la no men cla tu ra in ter na cio nal (In dex Me di cus)
• Año de pu bli ca ción, vo lu men de la re vis ta, pá gi na ini cial y fi nal

del ar tí cu lo. 
Ejem plo: Abel da ño A, Pe le gri na MP, Ne glia V, Kien MC, y cols.
Lin fo ma cu tá neo de cé lu las gran des CD 30+. Tra ta mien to con
in ter fe rón al fa 2b. Der ma tol Ar gent 2003;9:268-272.

b) Ca pí tu los en li bros: el or den en la ano ta ción de ca da re fe  ren cia
de be ser el si guien te:

• Ape lli do e ini cial del nom bre del o de los au to res del ca pí tu lo. 
• Tí tu lo del ca pí tu lo. 
• Ape lli do e ini cial del nom bre del o de los au to res del li bro.
• Tí tu lo del li bro. Edi to rial, lu gar y año. Pá gi nas. 

Ejem plo: Yaar M y Gilch rest B. En ve je ci mien to cu tá neo, en
Fitz pa trick TB, Freed berg IM, Ei sen AZ y cols. Der ma to lo gía
en Me di ci na Ge ne ral. Ed. Pa na me ri ca na, Bue nos Ai res, 2001:
1792-1802

c) Tex tos elec tró ni cos: el or den en la ano ta ción de ca da re fe ren cia de -
be ser el si guien te:

Artículos en Re vis tas:
• Nom bre de los au to res (si son más de cua tro nom bres, con sig nar

los cua tro pri me ros más el agre ga do de "y cols." o "et al", se gún
co rres pon da), 
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• Tí tu lo com ple to del tra ba jo [ti po de so por te]
• Nom bre de la re vis ta, fe cha de pu bli ca ción, <dis po ni bi li dad y

ac ce so>, [fe cha de con sul ta], nú me ro nor ma ti za do (ISSN o
ISBN). 
Ejem plo. Myers M, Yang J, Stam pe P. Vi sua li za tion and func tio -
nal analy sis of a ma xi-k chan nel fu sed to green fluo res cent pro -
tein (GFP). [en lí nea], Elec tro nic jour nal of Bio tech no logy, 15
de di ciem bre de 1999, vol. 2, nro 3. <http://ww w.ej b.org /con -
tent /vo l2/is sue 3/fu ll/in dex.html>, [con sul ta: 28 de di ciem bre del
2000], ISSN 0717-3458. 

Capítulos en Li bros: 
• Au to r/es del ca pí tu lo
• Ti tu lo del ca pi tu lo
• Au to r/es del li bro
• Tí tu lo del li bro, [ti po de so por te], edi to rial, <dis po ni bi li dad y

ac ce so>, [fe cha de con sul ta], nú me ro nor ma ti za do (ISBN). 
Se en ca re ce a los au to res que se acla re al pie de la bi blio gra fía si hay
A.R.B. (am plia ción de re fe ren cias bi blio grá fi cas), las cua les po drán
ser re mi ti das por el au tor a pe di do del lec tor. 
Se re co mien da la re vi sión de la bi blio gra fía na cio nal y su in clu sión. 
Los au to res son res pon sa bles de la exac ti tud de sus re fe ren cias.

8. Autores 

Ver ver sión on li ne

9. Agradecimientos

Ver ver sión on li ne

10. Publicaciones múltiples

Ver ver sión on li ne
La pu bli ca ción rei te ra da o du pli ca da no es acep ta ble.
Las en tre gas pre li mi na res o pu bli ca cio nes pre vias, es to es, la di vul -
ga ción de in for ma ción cien tí fi ca des cri ta en un tra ba jo que ha si do
acep ta do pe ro no pu bli ca do aún, en mu chas re vis tas es con si de ra da
co mo vio la ción a los de re chos re ser va dos. En ca sos ex cep cio na les, y
só lo con la apro ba ción del edi tor de la pu bli ca ción pri ma ria, po dría
acep tar se la en tre ga pre li mi nar de in for ma ción, por ejem plo, pa ra
pre ve nir a la po bla ción de un ries go.

11. Envío de manuscrito y formulario
de recepción del trabajo

El pe di do de pu bli ca ción de be rá di ri gir se a:
Der ma to lo gía Ar gen ti na
Co mi té Edi to rial 
de rar gen ti na @sa d.or g.ar
Ca llao 852, 2do pi so
1023 - Bue nos Ai res
AR GEN TI NA.

Pa ra más de ta lles el au tor de be re mi tir se a la ver sión on li ne en:
www .der ma to lar g.or g.ar.

Los inhibidores del TFN alfa brindan opciones para el tratamiento
de la psoriasis. Como se han encontrado niveles altos de este factor
en pacientes con trastornos cardíacos, se examina en más de 2000
pacientes el efecto de etanercept e infliximab. El primero no pare-
ce causar complicaciones; el segundo, en cambio, aumenta la mor-
bilidad, por lo que estaría contraindicado en personas con altera-
ciones cardíacas moderadas a graves. Si debe ser usado no se
deben sobrepasar los 5 mg por kilo de peso, y hay que controlar de
cerca al paciente.

Behnam SM 
Skinmed 2005;4:363-368

Lilian Moyano de Fossati

En mujeres con hirsutismo, alteraciones del ciclo y acné se sospecha
alteración en los niveles de andrógenos. En los hombres la única
manifestación puede ser el acné. En este estudio se encontró signi-
ficativamente alterada la 17 hidroxiprogesterona en pacientes con
acné comparados con un grupo control.

Placzek M 
J Am Acad Dermatol 2005; 53: 955-958

LMdeF

* *
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Formulario de recepción de un trabajo y listado de requerimientos para los autores
(fotocopie esta página, complete los ítem y adjúntela al manuscrito)

Autor responsable:
Te: Fax: E-mail:

• Carta de presentación
Título del manuscrito y sección sugerida para su publicación
Explicación de cualquier conflicto de interés
Firma del autor responsable

• Declaración escrita y firmada de transferencia de derechos de autor (ver página siguiente)
• Declaración escrita y firmada de autoría, de cada autor (ver página siguiente)
• Declaración escrita y firmada de conflictos de interés, de cada autor (ver página siguiente)
• Original y 2 copias del artículo completo, incluyendo página de título y resumen
• Manuscrito impreso en papel A4, a doble espacio, márgenes superior e inferior 30 mm y laterales 25 mm
• Páginas numeradas, en el ángulo superior derecho de cada una, comenzando con el título
• Página del título

Título del artículo
Nombres completos y grados académicos y pertenencia institucional de los autores
Nombre, dirección, TE, Fax y E-mail del autor responsable
Declaración de los fondos de financiamiento para este trabajo (si no los hubiera, especificarlo)
Declaración, de difusión pública, de potenciales conflictos de interés para cada autor

• Resumen y palabras clave en español e inglés (doble espacio) en hoja separada
• Referencias (doble espacio) en hoja separada
• Abreviaciones y lista de acrónimos en hoja separada
• Tablas, cuadros o gráficos, cada uno en hoja separada
• Fotografías adecuadamente identificadas, en diapositivas, papel color brillante o en CD en formato TIF, EPS O PSD en 300 dpien formato

final.
• Epígrafe de ilustraciones (doble espacio) en hoja separada
• Los contenidos del manuscrito no han sido previamente publicados ni están siendo actualmente 

revisados para otra publicación
• El abajo firmante se reconoce responsable de la seriedad científica del trabajo descripto en este manuscrito
• Los coautores han visto y aprobado el manuscrito y firmarán cualquier eventual revisión 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 Dermatología Argentina en el caso de que el
trabajo sea publicado. El/los abajo firmantes declaran que el artículo es original, que no infringe ningún derecho de propiedad intelectual
u otros derechos de terceros, que no se encuentra bajo consideración de otra revista y que no ha sido previamente publicado.
El/los autor/es confirman que han revisado y aprobado la versión final del artículo así como certifican que no hay un interés económico
directo en el sujeto de estudio ni en el material discutido en el manuscrito

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

Propuesta para un Consejo Nacional 
de Dermatología (CONADER)

"Procuremos más ser padres de nuestro porvenir que hijos de nuestro pasado."
Miguel de Unamuno (1864-1936), escritor español.

Desde hace tiempo, voces muy autorizadas de la Dermatología Argentina nos advierten sobre el desquicio que reina en lo referente a las
carreras de especialistas y sus correspondientes títulos. Otras voces más jóvenes, pero con el respaldo de medulosos estudios comparativos
a nivel sudamericano, no hacen más que confirmar el peor de los diagnósticos. No se puede negar esta realidad, al menos si deseamos bus-
car una solución de manera sincera y generosa. Para colmo, leyes y reglamentaciones abonan ese facilismo con que se otorgan los títulos de
especialistas. Cuando digo reglamentaciones también me refiero a disposiciones regionales y/o de universidades que no hacen más que
nivelar para abajo con explicaciones que son difíciles de comprender… por decir lo menos. Se otorgan títulos de Especialista en Dermato-
logía, se certifica y se recertifica sin criterios uniformes y con requisitos que más se parecen a un trámite administrativo -dinero de por
medio- que a una exigencia académica. Y algunos se suben a este facilismo vaya a saber con qué intenciones; y otros muchos para obtener
el ansiado diploma, sin darse cuenta de que, en breve, éste estará vaciado de valor por los vicios de su obtención.
Como comunidad Dermatológica nos estamos suicidando. 
El diagnóstico está hecho. La realización del bien presupone el conocimiento de la realidad; y ¡vaya si sabemos los Dermatólogos cómo es
ésta! Sólo admitiendo esta cruda realidad es que podremos corregirla.

¿Qué papel le cabe a la SAD en este escenario?
Como comunidad de pares y con el prestigio legítimamente ganado, la SAD tiene el deber de buscar una solución, tal cual lo hicieron
otras entidades de similares características. Es la comunidad de pares, representada en un Consejo de alcance nacional, la responsable de
fijar los criterios para esas carreras de especialistas y sus correspondientes títulos. 
Hasta el presente, la única participación formal de la SAD en una carrera de especialización fue en el ámbito de Buenos Aires. Es justo
reconocer y agradecer los gigantescos esfuerzos y logros en este sentido de los últimos 30 años entre la SAD y la UBA, y muy especialmen-
te de sus protagonistas. Pero hoy la SAD debe y puede tener presencia en todo el país, mediante la representación y participación de todos
sus miembros; especialmente de las cátedras universitarias y centros de formación, en la integración de un Consejo de alcance nacional
que denominamos Consejo Nacional de Dermatología (CONADER). Esto es un cambio del "modelo conocido". La propuesta es que la
SAD establezca vínculos de cooperación educativa con todas las universidades del país, sus cátedras o sus profesores: salir del exclusivo
ámbito de Buenos Aires y conformar de esta manera el tan ansiado "board" o Consejo Nacional de Dermatología. En este momento la
SAD ha puesto los medios para conformar el CONADER, medios que podrán ser criticados, revisados y mejorados (pero, por favor, no
ignorados) para que todos los profesores se sientan invitados y convocados en pro de la Dermatología Argentina.

Integrar ese Consejo con el cuerpo de profesores de las universidades será la manera de formalizar el compromiso mutuo para nivelar hacia
arriba; y de una manera democrática, representativa (federal) y de común acuerdo, fijar los estándares mínimos comunes a todo el país
para la formación de especialistas, la homologación de esos títulos y el mantenimiento de la especialidad en los ya formados. Y precisa-
mente, el conjunto de pares representados en el CONADER será quienes velen por los planes de formación y en definitiva garanticen la
idoneidad de los especialistas frente a la comunidad.
Desde mi punto de vista, y ante la gravedad de la situación, aquí no caben posturas individualistas. La vida del hombre está subordinada
al bien común. Nuestra participación en la vida académica, societaria o profesional no escapa a esta regla; y muy especialmente para quie-
nes han llegado a cargos de mayor jerarquía y compromiso. Al fin y al cabo, la autoridad es servicio. Existe una verdadera obligación del
individuo con respecto al bien común. Y este bien común, que está por encima del bien particular, necesita de la presencia de los indivi-
duos aislados, de la suma de esas voluntades e inteligencias particulares; y, por qué no, del olvido de viejas rencillas, privilegiando, como
digo, el bien común, para ser padres del futuro y no hijos del pasado. 
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¿Cuáles deberían ser las funciones o facultades del CONADER?
De acuerdo con distintas resoluciones ministeriales y ordenanzas de la CONEAU, estos consejos de carácter académico deben fijar los
estándares mínimos comunes para los programas de formación. Nuestra propuesta es entonces que sea el CONADER quien fije y revise
en forma periódica el programa de formación teórica, el programa de formación práctica-asistencial y quirúrgico de la especialidad, sus
respectivas exigencias y carga horaria, los criterios de acreditación de los centros de formación (*), fijar y explicitar los criterios de la recer-
tificación para mantener vigente la especialidad, asistir a las instituciones que lo soliciten en sus propuestas de mejoramiento de la calidad
educativa, determinar las formas de evaluación; y, a través de la SAD, gestionar el reconocimiento del título de Especialista en Dermato-
logía ante organismos nacionales, provinciales, municipales, o de cualquier otra índole, públicos o privados. 
Cuando hablamos de estándares mínimos comunes estamos diciendo nada más que eso: criterios de formación mínimos exigibles, respe-
tando la identidad de cada universidad en sus planes de estudio por encima de esas exigencias mínimas, en sus tiempos, en sus realidades,
y en sus necesidades según la prevalencia de las patologías regionales de cada zona. Los profesores, protagonistas e integrantes del CONA-
DER, construyen, aprueban, adhieren y defienden esos criterios y estándares mínimos; y unidos, con mucha mayor fuerza.

Tenemos un diagnóstico por demás coincidente del problema. Podrá haber matices, pero todos advertimos la gravedad. Esto no es un
diagnóstico más. Es una propuesta concreta que ya está en marcha, que no tiene dueño, dado que la que invita, convoca y tutela es la
SAD como institución madre. 

Prof. Dr. Raúl Valdez
Miembro titular SAD

(*) Propuesta de un Panel de Control en Dermatología. Su aplicación para la acreditación de hospitales en la formación de especialistas.
Dermatol Argent 2005;11(3):192-197.



Volumen XII - Nº 4 - 2006

256

En 1913, Matzumoto, en idioma alemán, describió líneas de
demarcación muy netas entre la parte más pigmentada y la menos
pigmentada de áreas de la superficie cutánea de miembros superio-
res e inferiores en pacientes japoneses (citado en 1). Más de 30
años después se amplió el concepto, y se describieron líneas que
pueden verse en otras zonas, además de las extremidades, y que
comparten la característica de una transición abrupta -éste es el
dato curioso- entre la parte más pigmentada y la más clara de la
piel.1 Esto hizo que se establecieran 5 tipos de líneas interpigmenta-
rias (LI) (Cuadro I).
Posteriormente a las observaciones en pacientes japoneses, se obser-
varon líneas similares en pacientes de raza negra.2

En 1998, se comunica la observación de estas líneas en 4 casos en
Puerto Rico, en mujeres de piel oscura que estaban embarazadas.3

En 2000, se describieron líneas en la cara en poblaciones de la
India, que los autores proponen incorporar como tipo F.4 Las des-
criben como líneas rectas o curvas, a los costados de la cara, de
límites netos (Foto 1). Consideran plausible la hipótesis de que el
trayecto de las líneas correspondería a dermatomas. Las observan
con más frecuencia en mujeres y, quienes las tienen, suelen tener
también otras LI, principalmente del tipo A.
James y cols.5 comunican, en 1984, dos casos de mujeres de raza

blanca durante cuyo embarazo aparecieron líneas interpigmentarias
de tipo B (Foto 2). Esta observación motivó a otros autores1 a hacer
un relevamiento en 206 pacientes seleccionados por igual propor-
ción de raza y sexo, para determinar la frecuencia de estas líneas
tanto en pacientes de raza negra como de raza blanca. También se
incluyeron niños en el estudio. De los 103 neonatos observados,
algunos tenían LI desde el primer día de nacidos. Las únicas líneas
observadas fueron las A y B. Todos los niños portadores de este

EDUCACIÓN MÉDICA CONTINUA

Líneas interpigmentarias
(correlación topográfica entre las líneas 

interpigmentarias del hombre y de algunos mamíferos)

Pigmentary demarcation lines
(topographic correlation of demarcatory lines in man 

and in some mammals)

Lilian Moyano de Fossati *

*Docente Autorizada de Dermatología

Palabras clave: líneas interpigmentarias; mamíferos.
Key word: pigmentary demarcation lines; mammals.

Cuadro 1. Líneas interpigmentarias: clasificación.

A Parte lateral de los brazos continuando hacia la zona
pectoral.

B Parte posterior y media de miembros inferiores.

C Línea hipopigmentada vertical en el área preesternal y
paraesternal con extensión abdominal.

D Zona media de la columna vertebral.

E Líneas bilaterales oblicuas, en cara anterior de tórax,
desde el tercio medio de la clavícula hasta la zona peria-
reolar.
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tipo de líneas pertenecían a la raza negra. En 73 chicos de entre 5 y
9 años de edad, sólo 2 de raza blanca tenían LI, ambos de tipo A,
mientras que el 77% de raza negra tenía al menos una de las líneas
mencionadas, con prevalencia de las de tipo A y B en mujeres, y el
tipo C en varones. De 100 madres (50 de raza blanca y 50 de raza
negra) a quienes se les preguntó acerca de la aparición de LI duran-
te el embarazo, 7 de ellas -todas de raza negra- las habían observa-
do y, al ser examinadas, se comprobó que eran del tipo B. El tipo B
de línea interpigmentaria parece ser el único influenciado por el
embarazo, como lo habían ya consignado otros autores.6,7 Si bien la
incidencia en personas de raza negra es marcada, seguramente por-
que la diferencia de color se hace más evidente, en este estudio se
encontró al menos una de las LI en el 14% de adultos de raza
blanca y de sexo femenino, y en 6% de adultos de la misma raza y
de sexo masculino. Dado que el porcentaje de LI hallado en niños
de raza negra es similar al porcentaje en adultos, se podría concluir
que la aparición de algunas de estas líneas ocurre en los primeros
años de vida. 
Con anterioridad a las precedentes publicaciones, pero posterior a
Matzumoto, Futcher publicó en la revista Science, en 1938, "A pecu-
liarity of pigmentation of the upper arm of Negroes", trabajo en el

que describe las LI, que hoy se conocen como de tipo A, en el 37%
de pacientes de raza negra. A raíz de esta temprana publicación, algu-
nos nombran a las LI como líneas de Futcher (citado en 2). 
La aparición de estas LI no se acompaña de sintomatología alguna,
por lo que pueden estar subdiagnosticadas. En algunos pocos casos
se ha observado eritema acompañando o precediendo la aparición
de las líneas.7

Algunos autores han propuesto -en las LI que aparecen en mujeres
embarazadas- que la compresión de S1 y S2 por el útero, en esta-
dios avanzados del embarazo, podría causar eritema y posterior
pigmentación siguiendo el trayecto del nervio fémoro-cutáneo pos-
terior. El hecho de que en algunas oportunidades las LI tipo B
desaparecen con posterioridad al embarazo apoyaría la hipótesis,
pero los mismos autores la refutan habida cuenta de que las
pacientes no refieren ningún síntoma de posible compresión.7

Otros autores también han observado la aparición de líneas inter-
pigmentarias tipo B en mujeres embarazadas.8-11

Este mismo tipo de LI tipo B fueron observadas por Parodi, Del-
monte y Rébora12 en una mujer que no había estado embarazada,
pero sí había recibido píldoras anticonceptivas durante muchos
años y estrógenos a posteriori de una ooforohisterectomía. Los
autores postulan la posible influencia hormonal. Otros autores
señalan a estas líneas como otro de los cambios pigmentarios que
se asocian con el embarazo tales como melasma, pigmentación de
la línea alba, de las aréolas, de los genitales, de las cicatrices recien-
tes, entre otros.3 

En los casos en que se ha efectuado hitopatología de la zona con
pigmentación más intensa, se refiere solamente leve hiperpigmen-
tación de la capa basal sin infiltrado inflamatorio ni melanófagos
en la dermis superior.10

¿Con qué tienen relación estas
líneas?

Líneas de Blaschko
En 1901, en ocasión del séptimo Congreso de Dermatología Ale-
mana llevado a cabo en Breslau, Blaschko presentó sus observacio-

Foto 1. Mujer, costado de la cara. LI tipo F.

Foto 2. Mujer embarazada, parte
posterior de piernas. LI tipo B.

Foto 3. Llama (cérvido): LI
comparables a las de tipo B.

Foto 4. Damalisco: LI compa-
rables a las de tipo B.

257
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nes acerca de dermatosis de trayecto lineal. Señaló que las líneas
que él definió, con su curioso trazado hoy bien conocido, confor-
mando por lo general una "V" sobre la columna y una "S" sobre
tórax, abdomen y flancos (Figura 1), no correspondían a trayectos
de nervios, de vasos sanguíneos o linfáticos o de músculos. Pero sí
se observan en forma constante en algunas enfermedades, como
incontinentia pigmenti, síndrome CHILD, liquen striatus, liquen
plano y en algunos tipos de nevos. Si bien hay algunas hipótesis
sobre su causa, ninguna es comprobable (citado en 13).
Las LI no siguen estos trayectos. 

Líneas de Voigt
Limitan los territorios de inervación de los nervios raquídeos sensi-
tivos (Figura 2).
Las LI coinciden a veces, pero no siempre, con estas líneas.

Dermatomas de Bolk
Corresponden a la superficie de la piel inervada por cada raíz ner-
viosa posterior.
Las LI no coinciden siempre con dermatomas.

Miura, en 1951, esbozó la teoría de un origen atávico (citado en
2). Autores franceses llamaron "líneas axiales" a líneas estrictamen-
te superponibles a las líneas interpigmentarias y señalaron como
dermatosis ejemplificadoras al liquen striatus y al nevo lineal acan-
tolítico. Subrayan el desconocimiento del mecanismo patogénico
de estas lesiones.14

En 1980, el Dr. Sánchez Caballero y la Dra. María Elena Saralegui
publican, con el título "Líneas Interpigmentarias", la descripción
de algunas de las líneas arriba mencionadas a las que agregan la
línea fusca y líneas demarcatorias en manos y pies.15 Por este moti-
vo proponemos una nueva clasificación de las líneas interpigmen-
tarias que incluya las líneas de los costados de la cara,4 la línea
fusca15 y las lineas demarcatorias de manos y pies10 (Cuadro 2). 
La línea fusca u oscura, descripta en 1930 por Anderson y Werne
(citado en 14) con el nombre de "Brown forehead ring", sigue en

serabmul .N
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onretnionefaS
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Figura 2. Líneas de Voigt.

Figura 1. Líneas de Blaschko.

Cuadro 2. Líneas interpigmentarias: nueva clasificación.

A Parte lateral de los brazos continuando hacia la zona
pectoral.

B Parte posterior y media de miembros inferiores.

C Línea hipopigmentada vertical en el área preesternal y
paraesternal con extensión abdominal.

D Zona media de la columna vertebral.

E Líneas bilaterales oblicuas, en cara anterior de tórax,
desde el tercio medio de la clavícula hasta la zona peria-
reolar.

F Líneas de los costados de la cara.

G Línea fusca.

H Líneas demarcatorias de manos y pies.
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forma paralela el borde frontal del cabello, desciende luego simétri-
camente en forma vertical a nivel de la zona media orbitaria, para
dirigirse desde allí hacia las sienes paralelamente la línea de las
cejas. En las formas típicas adquiere una forma característica de
baldaquino o de ballesta (Foto 5). En las primeras descripciones
fue considerada dependiente de afecciones del sistema nervioso
tales como encefalitis, tumores cerebrales, epilepsia, tabes, siringo-
mielia, etc. Para algunos, en cambio, es una forma de localización
del melasma, si bien de observación mucho menos frecuente que
su localización corriente. Proponemos agregar la línea fusca al
grupo de líneas interpigmentarias. 
Lo que en el trabajo citado se denomina "línea longitudinal del
brazo" coincide con lo que hoy se denomina "líneas demarcatorias
tipo A". Es rara en nuestro medio y no lleva al paciente a la con-
sulta (Foto 7). Se observa tanto en personas de raza blanca como
en mestizos de América. Coincide con la línea de Voigt que separa
el circunflejo por fuera de los intercostales laterales hacia adentro
(Figura 2). También separa los dermatomas de Bolk C5 por fuera

de D1-D2 internos. Pero no siempre sucede así, ya que se ven
casos que no coinciden con topografía nerviosa. La que se mencio-
na como "línea longitudinal de piernas" (Foto 2) corresponde a las
líneas demarcatorias tipo B. No corresponde a línea de Voigt algu-
na, pero separa los dermatomas S2-S1 por fuera, de los L3-L4
hacia adentro.
Las líneas demarcatorias de manos y pies descriptas en el mismo

trabajo no han sido mencionadas en la literatura hasta el día de
hoy. Separan en forma abrupta la zona dorsal -lógicamente más
pigmentada por la exposición al sol- de la zona palmar más clara
(Foto 8). Si bien es más evidente en personas de piel morena, no es
observable en todas ellas. Otra vez lo que llama la atención no es la
obvia diferencia de pigmentación entre una zona más expuesta a la
radiación solar y otra menos expuesta, sino su límite netamente
definido, "como trazado a pincel".15 La radial separa líneas de
Voigt, la cubital en cambio no corresponde ni a dermatomas ni a
líneas de nervios periféricos. Las LI de pies pueden relacionarse con
líneas de Voigt, no con dermatomas. Proponemos incluir también

Foto 5. Mujer: línea "fusca". LI tipo G.

Foto 7. Mujer: brazos y zona pectoral. LI tipo A. Foto 8. Hombre, mano. LI tipo H.

Foto 6. Felino: LI similares a las del 
tipo G.
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estas líneas dentro de la clasificación de líneas interpigmentarias.
Lo expuesto parece indicar que no hay una relación constante, vin-
culante, en estas líneas, que evidencie una coincidencia satisfacto-
ria entre ellas y la distribución nerviosa en el tegumento, como
quiere Matsumoto (citado en 1).
En un trabajo posterior16 postulábamos: "Sin pretender sacar con-
clusiones definitivas, hemos encontrado que estas líneas asientan
en zonas que sí coinciden con la topografía similar que presentan
en algunos animales (Fotos 3, 4 y 6). En una revisión zoológica
amplia de diversos mamíferos, podemos hallarlas dentro de los
órdenes siguientes: simios, carnívoros y artiodáctilos, y dentro de
ellos en diferentes géneros. Se podrían considerar estas líneas como
regresiones atávicas que repiten en el hombre caracteres que ya se
encuentran en animales inferiores". San Francisco decía: "… cuan-
to más sabemos sobre la naturaleza, cuanto más conocemos su uni-
dad en todo lo que vive, más nos percatamos de que somos una
sola familia".
Haciendo una apreciación limitada -dado que estas líneas se obser-
van en otros animales además de cérvidos- podríamos decir, para-

fraseando el artículo del Editor del American Journal of Dermato-
pathology "El hombre, un pez que recuerda el mar",17 "El hombre,
un cérvido que recuerda sus líneas".

Conclusión

Las líneas interpigmentarias no tienen a nuestro entender una rela-
ción constante ni con líneas de Voigt, ni con dermatomas, ni con
líneas de Blaschko. Parecen responder a lo que opina Le Gros
Clark (citado en 16): "El hombre muestra en su estructura corpo-
ral parecidos notables con los animales inferiores, dispuestos con el
mismo plan general". Es decir, una misma idea directriz.

Lilian M. de Fossati: Gelly y Obes 2279 - (1425) Ciudad Autóno-
ma de Buenos Aires - Rep. Argentina. 
E-mail: liliansal@fibertel.com.ar
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1. ¿Cuáles son las líneas interpigmentarias más frecuentes?

a) A �
b) A y B �
c) D y E �
d) Todas son igualmente frecuentes. �

2. ¿En personas de qué raza se observan con 
más frecuencia?

a) Negros. �
b) Japoneses. �
c) Hindúes. �

d) Mestizos americanos. �
e) Todas son correctas. �

3. ¿Cuál es el tipo de línea que se observa en mujeres
embarazadas?

a) A �
b) B �
c) C �
d) D �
e) E �
f ) F �

Líneas interpigmentarias
(correlación topográfica entre las líneas 

interpigmentarias del hombre y de algunos mamíferos)

Pigmentary demarcation lines
(topographic correlation of demarcatory lines in man 

and in some mammals)

Lilian Moyano de Fossati 

Cuestionario de autoevaluación

Apellido y nombre:

Matrícula profesional: Nº de inscripción al PRONADERM:

Horas crédito: 3 Categoría: *

Requisito: 70% de respuestas correctas

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

*Categoría libre: los créditos pueden ser asignados a la categoría que el inscripto determine según su conveniencia (de I a III, según el Reglamento PRONA-

DERM). Marcar claramente la categoría elegida.
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4. ¿Cuáles son las líneas que se observan con 
más frecuencia?

a) B y C �
b) A y B �
c) D y E �
d) E y F �

5. ¿Con cuál de las siguientes líneas coinciden en forma
constante?

a) Líneas de Voigt. �
b) Líneas de Blaschko. �
c) Dermatomas de Bolk. �
d) Con ninguna de ellas. �

6. Las líneas de Voigt…

a) corresponden a dermatomas. �
b) limitan territorios de inervación de los nervios raquídeos 

sensitivos. �

c) son similares a las líneas de Blaschko. �
d) se superponen a las líneas interpigmentarias. �

7. ¿Dónde se localiza la "línea fusca"?

a) en cualquier parte del tegumento. �
b) en cualquier parte de la cara. �
c) en la frente. �
d) no tiene localización precisa. �

8. Las líneas de Blaschko…

a) conforman una "V" sobre la columna y una "S" 
sobre tórax, abdomen y flancos. �

b) no corresponden a trayectos nerviosos o de vasos
sanguíneos o linfáticos. �

c) corresponden a trayectos nerviosos. �
d) 1 y 2 son correctas. �

Respuestas correctas volumen XII - Nº 3 - 2006

1-e; 2-b; 3-a; 4-e; 5-e; 6-e; 7-b; 8-e; 9-e; 10-e 
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SECCIÓN TRABAJOS ORIGINALES

Ataxia-telangiectasia. A propósito de un caso

Ataxia-telangiectasia. Case report 
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Resumen
La ataxia-telangiectasia (AT) es una enfermedad autosómica recesiva caracterizada por ataxia cerebelosa progresiva, telangiectasias ocu-
locutáneas, infecciones sinopulmonares recurrentes, inmunodeficiencia, e hipersensibilidad a las radiaciones ionizantes, con mayor sus-
ceptibilidad al desarrollo de tumores malignos linforreticulares.
Presentamos un paciente de sexo masculino de 16 años, con diagnóstico de ataxia-telangiectasia desde los 3 años de vida, con las mani-
festaciones clínicas y los exámenes complementarios característicos de esta entidad. 
Se destaca la necesidad del seguimiento de estos pacientes por un grupo interdisciplinario debido al compromiso multisistémico de esta
enfermedad (Dermatol Argent 2006;12(4):263-267).

Palabras clave: ataxia-telangiectasia; telangiectasias oculocutáneas; inmunodeficiencia. 

Abstract
Ataxia-telangiectasia is an autosomal recessive disorder characterized by cerebellar ataxia, oculocutaneous telangiectasias, recurrent
sinopulmonary infections, immunodeficiency, and the development of lymphoreticular malignancies.
A 16 year-old male, with ataxia-telangiectasia since the age of 3 is presented.
Patients with this complex disease deserve careful and continuous monitoring by a dedicated multidisciplinary team of pediatricians,
neurologists, immunologists, dermatologists, physical therapists and nurses (Dermatol Argent 2006;12(4):263-267).

Key words: ataxia-telangiectasia; oculocutaneous telangiectasia; immunodeficiency. 

Introducción

La ataxia-telangiectasia (AT) (síndrome de Louis Bar) es un síndro-
me de inmunodeficiencia y neurocutáneo, de herencia autosómica
recesiva con expresividad variable, que puede comprometer múlti-
ples órganos. Tiene una distribución universal con una incidencia
de 1 de cada 40,000 nacidos vivos.1

Se caracteriza por una tríada de signos clínicos de aparición tem-
prana: ataxia cerebelosa progresiva, telangiectasias oculocutáneas e

infecciones sinopulmonares recurrentes. 
Otras manifestaciones frecuentes son la disfunción endocrinológi-
ca, inmunodeficiencia selectiva, defectos en la reparación del ácido
desoxirribonucleico (ADN) y anormalidades cromosómicas. Su
susceptibilidad aumentada a las radiaciones ionizantes facilita la
aparición de tumores, particularmente neoplasias asociadas al siste-
ma linforreticular.1

Boder y Sedgwick en 1957 la definieron como una entidad clíni-
co-patológica dándole el nombre definitivo de ataxia-telagiectasia.2
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Presentamos un paciente con las características propias de esta
entidad controlado en nuestro servicio durante trece años.

Caso clínico

Paciente de sexo masculino de 16 años, en seguimiento en el Hos-
pital de Pediatría "Prof. Dr. Juan P. Garrahan" desde los 3 años de
vida con diagnóstico de ataxia-telangiectasia.
Al examen dermatológico presenta en cara piel atrófica, brillante,
translúcida, con microstomía y nariz afilada. Durante los dos últi-
mos años se observa la aparición de cambios progéricos. Múltiples
telangiectasias, de tamaño variable, se distribuyen en conjuntiva
bulbar, pabellones auriculares, mejillas y cuello.
En tronco y miembros superiores se distinguen múltiples manchas

Foto 2. Telangiectasias conjuntivales y en mejillas.

Foto 3. Telangiectasias en pabellones auriculares.

Foto 1. En cara piel atrófica, brillante y translúcida 
con microstomía y nariz afilada.

Foto 4. Manchas café con leche y nevos melanocíticos adquiri-
dos.
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café con leche, de diferente diámetro, y nevos melanocíticos
pequeños, congénitos y adquiridos.
El examen neurológico revela progresivo deterioro de sus funciones
motoras e intelectuales, con hipotonía e hipotrofia global que le
impiden la normal deambulación. 

Antecedentes personales
Primer hijo de matrimonio consanguíneo (primos hermanos).
Sin antecedentes perinatales patológicos.
Antecedentes madurativos:
Sostén cefálico a los 8 meses; sedentación a los 12 meses; deambu-
lación a los 24 meses con inestabilidad en la marcha.
Antecedentes dermatológicos:
Aparición de telangiectasias en conjuntivas y cara a los 3 años de edad.
Antecedentes neurológicos:
Hipotonía muscular global, leve hipotrofia muscular, marcha ines-
table, ataxia cerebelosa con normal maduración intelectual desde
los 4 años de edad.
Antecedentes infectológicos: 
Catarros de vías aéreas superiores, otitis y neumonías a repetición
desde los 2 años de edad. Ante la falta de respuesta antigénica y
debido al riesgo de padecer severas infecciones específicas por gér-
menes piógenos, se indicó profilaxis con trimetoprima sulfameto-
xasol y gammaglobulina de molécula entera, endovenosa, cada 30
días de por vida, a fin de lograr niveles de protección adecuados. 

Antecedentes familiares
Padres sanos.
Hermana menor con ataxia-telangiectasia.
Prima materna con lupus eritematoso sistémico.
Tía materna con leucemia linfocítica aguda.

Estudios complementarios:

Los análisis de sangre mostraron:
• Inmunoglobulinas en suero:
IgG: 856 mg/dl (VN: 800 a 1500 mg/dl) 
Subtipos:
IgG1: 800 mg/dl IgG3: 12 mg/dl disminuidas
IgG2: 100 mg/dl IgG4: ausente
IgM: 186 mg/dl (VN: 45-150 mg/dl)
IgA: 3 mg/dl ↓ (VN: 90-325 mg/dl). 

En saliva: 1 mg% ↓ (VN: 7-20 mg%)
IgE: 3 UI/ml ↓ (VN: 4-440 UI/ml)
• Dosaje de alfafetoproteína: 264,1 mg/dl  (VN: < 20 mg/dl)
• Anticuerpo antineumococo basal: 10 mg/l ↓ Posvaccinal: 12

mg/l ↓ (valor de protección > a 100 mg/l)
• Tomografía axial computada de cerebro: dentro de parámetros

normales.
• Estudio citogenético: se observó que el 96% de las metafases

presentaba deleción del brazo largo del cromosoma 7 (q34) y
parte del 14. Además, el número de rupturas por células (2,2)
en el cultivo del paciente irradiado con 50 rads fue significati-
vamente mayor que el cultivo control (0,3). 

Comentarios

La ataxia-telangiectasia es una enfermedad genéticamente determi-
nada, de herencia autosómica recesiva con penetrancia variable.
Ambos padres son portadores "relativamente" asintomáticos del
gen responsable, localizado en el cromosoma 11q 22-23.3 La inci-
dencia de AT en pacientes homocigotas es de 1 cada 40.000 naci-
dos vivos,1 pero la frecuencia de la portación del gen en la pobla-
ción general se estima en el 1%. 
Tiene distribución universal, predominantemente en individuos
con ascendencia europea.4

Las personas heterocigotas que portan el gen AT, sin los hallazgos
clínicos de los pacientes homocigotas, tienen una incrementada
sensibilidad a las radiaciones, con un riesgo 5 veces mayor de desa-
rrollar diversas neoplasias que un individuo normal y posiblemente
mayor predisposición a enfermedades autoinmunes. Entre ellas
podemos citar el cáncer de mama, ovario, gástrico, vías biliares,
leucemia y linfomas. Por esta razón, los familiares de pacientes con
AT deberían sufrir mínimas exposiciones a estudios que utilicen
radiaciones ionizantes (rayos X, TAC, mamografías).4-6

La presencia de un factor clastogénico en las células libres del líqui-
do amniótico, el aumento de la ruptura espontánea de cromoso-
mas y la presencia de un clon anormal con una traslocación 14/5
permiten el diagnóstico prenatal de AT.7

La etiología de la AT es desconocida: se han planteado varias hipó-
tesis para explicar los defectos multisistémicos de este síndrome. 
• En contraste con las células normales, las células de los pacientes
con AT presentan hipersensibilidad aumentada a agentes físicos y
químicos. 
Todos los pacientes presentan una alteración en el gen ATM (ata-
xia-telangiectasia mutado), responsable en su defecto del desarrollo
de la enfermedad. En ellos no se produce o está acortado el retraso
en la mitosis necesario para la reparación de cualquier daño en el
ADN. Como consecuencia del ciclo celular defectuoso, puede
haber alteraciones en la codificación de las inmunoglobulinas o en
el reordenamiento en los segmentos génicos de las cadenas del
TCR.8

Esta síntesis y reparación anormal del ADN podría explicar la
degeneración que ocurre a nivel del sistema nervioso central y los
cambios progéricos que presentan estos pacientes. Es interesante
señalar que la codificación para la IgA e IgE se encuentra en el cro-
mosoma 14, normalmente comprometido en esta patología.9

• La presencia de autoanticuerpos contra el antígeno en común,
encontrado en células nerviosas y timocitos, podría desencadenar
la destrucción y degeneración del tejido neural y tímico como se
observa en los casos de AT, pero se desconoce su exacta contribu-
ción patogénica.4

• Una hipótesis alternativa es un defecto en la diferenciación tisu-
lar. Los pacientes con AT tienen anormal elevación de una proteí-
na sérica fetal (alfafetoproteína) y del antígeno carcinoembriona-
rio, ambos productos de células inmaduras. Posiblemente un
defecto en la interacción entre el tejido mesodérmico y ectodérmi-
co llevaría a la inmadurez o alteración de diversos órganos, entre
ellos el timo. Este hecho podría explicar las anormalidades en la
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hipersensibilidad retardada, el defecto en la maduración de las
células B y las alteraciones en los linfocitos T helper, demostradas
en estudios in vitro.4,9

En la mayoría de los casos, las manifestaciones clínicas neurológi-
cas de la AT se presentan entre los 12 a 18 meses de edad, cuando
el niño comienza a caminar. Los padres notan inestabilidad e inco-
ordinación de la cabeza y el tronco, que se prolonga más allá de lo
normal. Este cuadro se torna progresivo, con apraxia de los movi-
mientos oculares, lenguaje disártrico, babeo, coreoatetosis y sacudi-
das mioclónicas. Los reflejos comienzan a disminuir hasta presen-
tar arreflexia. Las funciones mentales se conservan los primeros
años de vida, declinando progresivamente con la edad. 1,5

Los pacientes que sobreviven después de los 20 años presentan
atrofia muscular severa a predominio de las extremidades.
Manifestaciones cutáneas. Las telangiectasias suelen aparecer en
forma progresiva, a los 2 años de edad, inicialmente en la conjunti-
va bulbar y posteriormente en pabellones auriculares, zona retroau-
ricular, párpados, dorso nasal, área antecubital, poplítea, dorso de
manos y pies. 
El 90% de los pacientes presenta cambios progéricos en la piel y
faneras. Es característica la canicie temprana y la pérdida del tejido
subcutáneo. La piel de la cara se torna atrófica y esclerosada, dando
aspecto de máscara.10 

Es frecuente observar máculas café con leche, con una incidencia
mayor que en la población general.11 Suelen coexistir zonas de
hiperpigmentación o hipopigmentación con patrón moteado, con
telangiectasias y atrofia, que dan el aspecto de poiquilodermia.
Otros cambios pigmentarios incluyen múltiples efélides y vitiligo.12

Es frecuente la asociación con dermatitis seborreica, dermatitis ató-
pica, eccema numular, queratosis folicular, acantosis nigricans e
hirsutismo de brazos y piernas.10

Se han comunicado casos de granulomas cutáneos como primera
manifestación de la enfermedad.13,14

Alteraciones inmunológicas. El 80% de los pacientes presenta
algún grado de inmunodeficiencia que se manifiesta con infeccio-
nes bacterianas y virales sinopulmonares recurrentes. Aparente-
mente estas infecciones son el resultado de defectos tanto en la
inmunidad humoral como la celular. El 50% de los pacientes pre-
senta autoanticuerpos circulantes e inmunidad mediada por células
reducida.9-16

El 70% de los casos tiene deficiencia de IgA sérica y secretoria, y el
80% presenta disminución de IgE. 
Algunos pacientes tienen niveles bajos de IgG, con desequilibrio en
las subclases, con valores característicamente bajos o indetectables
de los subtipos 2 y 4, y niveles significativamente elevados de los
subtipos 1 y 3.
Manifestaciones endocrinológicas. La mitad de los pacientes desa-
rrollan diabetes asociada a intolerancia a la glucosa con hiperinsuli-
nemia, insulinorresistencia o hiperglucemia. 
La agenesia ovárica y la hipoplasia testicular son comunes de obser-
var, con disminución en la excreción de 17-cetoesteroides atribui-
ble a la disfunción gonadal.9

Entre los hallazgos de laboratorio podemos encontrar linfocitope-
nia y anemia moderada. Algunos pacientes presentan leve a mode-

rada elevación de las enzimas transaminasas. La causa de la disfun-
ción hepática es desconocida.4

La alfafetoproteína y el antígeno carcinoembrionario se hallan
característicamente aumentados en estos individuos, en ausencia de
hepatopatía o neoplasia demostrable.17

En los estudios citogenéticos de pacientes con traslocación de los
cromosomas 7 y 14, las rupturas espontáneas o inducidas por
radiaciones ionizantes o agentes químicos como la bleomicina son
cuarenta veces más frecuentes que en las células normales.9 Particu-
larmente esta traslocación parece predecir mayor predisposición al
desarrollo de tumores malignos linforreticulares.1

El tratamiento de la AT es de sostén, y cada paciente requiere una
terapéutica particular. Es necesario la utilización de antibióticos
para las infecciones recurrentes y fisioterapia para las bronquiecta-
sias pulmonares. Debe evitarse la exposición solar y utilizar panta-
llas solares totales para disminuir las lesiones actínicas. Se debe res-
tringir la exposición a las radiaciones ionizantes.8

Los pacientes inmunodeficientes, con infecciones recurrentes, se
ven beneficiados con la administración de transfusiones reiteradas
de sangre, gammaglobulina endovenosa, levamisol y extractos tími-
cos, aunque las respuestas son variables.4,8

Por el carácter crónico y progresivo de esta enfermedad, los pacien-
tes y familiares requieren apoyo psicológico.
La primera causa de muerte suele ser la insuficiencia respiratoria,
secundaria a las bronquiectasias y las sobreinfecciones; los tumores
malignos linforreticulares constituyen la segunda causa. Los
pacientes suelen fallecer en la infancia tardía o en la adolescencia
temprana. Solo algunos individuos superaron los 40 años de
edad.1,8

Conclusión

El caso que comentamos presenta rasgos clínicos y laboratoriales
compatibles con el diagnóstico de ataxia-telangiectasia. Los cam-
bios progéricos así como el deterioro neurológico del paciente nos
muestran el carácter progresivo e irreversible de esta entidad. Las
intercurrencias respiratorias frecuentes y graves llevaron a la necesi-
dad de comenzar un tratamiento de sostén con gammaglobulina
endovenosa mensual, con respuesta satisfactoria.
Es interesante destacar la relación de consanguinidad de sus padres
(primos hermanos), la presencia de una hermana 3 años menor
con igual patología y el antecedente de tener otros familiares con
patología autoinmune y neoplasia del sistema linforreticular. Todo
ello nos lleva a recalcar la importancia del diagnóstico precoz o
prenatal para poder brindar un adecuado consejo genético.

Adrián Martín Pierini: Arenales 1446 - 1° Piso "B" - (C1061AAP)
Ciudad Autónoma de Buenos Aires - Rep. Argentina. E-mail:
ampierini@fibertel.com.ar / ampierini@garrahan.gov.ar
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El análisis con PCR de material de biopsias
cutáneas (in situ) es de utilidad en casos
dudosos o iniciales de lepra. Los autores
correlacionan los hallazgos clínico-histoló-
gicos con la PCR, confirmando el diagnósti-
co en 13 de 20 pacientes. La positividad de
la PCR in situ fue del 57,1% en pacientes
con lepra indeterminada y dimorfa BT y
del 61,5% en pacientes BB/BL, mientras
que la histopatología era inespecífica en el
55% de los casos.

Mathur PP, Katoch VM, Katoch K, et al.
Indian J Pediatr 2005;72:1043-1046

LMdeF

La imposibilidad de comprobar, con hema-
toxilina y eosina (H-E), la destrucción de los
filetes nerviosos por el infiltrado dérmico
en la lepra tuberculoide puede hacer difi-
cultoso su diagnóstico. Los autores emple-
an la técnica inmunohistoquímica para la
proteína S-100, que es superior a la H-E
para identificar la fragmentación de los
filetes nerviosos (p < 0,01). Esta una herra-
mienta útil para el diagnóstico diferencial
de la lepra tuberculoide.

Gupta SK, Nigam S, Mandal AK, et al. 
J Cutan Pathol 2006;33:482-486

LMdeF

Lepra neural pura es difícil de diagnosticar
cuando no se detectan bacilos ácido-alco-
hol resistentes (BAAR). Los autores emplea-
ron PCR en biopsias de nervios en 14 de 38
pacientes con BAAR previamente negati-
vos, y la PCR fue positiva. El análisis con
PCR es un método útil para investigar la
lepra neural pura, que permitió la confir-
mación del diagnóstico en más de un ter-
cio de los casos estudiados.

Cunha FM, Werneck MC, Scola RH, et al.
Muscle Nerve 2006;33(3):409-414 

LMdeF
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Introducción
La hemangiomatosis neonatal difusa (HND), también conocida
como hemangiomatosis miliar difusa del recién nacido o hemangio-
matosis neonatal eruptiva, es una entidad poco frecuente que presenta
hemangiomas miliares múltiples cutáneos y a menudo puede tener
compromiso visceral además de fístulas arteriovenosas, o presentar sín-
drome de Kasabach-Merritt. La fístula venovenosa (portosistémica) es
otra complicación muy infrecuente. Es así que debe distinguirse una
forma puramente cutánea o con compromiso visceral silente, de buen
pronóstico (hemangiomatosis neonatal benigna), de aquella con afec-
tación visceral con alta morbimortalidad (hemangiomatosis neonatal
maligna).1,2 Los hemangiomas tienen una tendencia involutiva, por
ello se presume que al desaparecer las lesiones cutáneas también lo
hacen las viscerales. Se recomienda el estudio sistematizado en todo
paciente con este cuadro por la posibilidad de una evolución fatal.3,4

Caso clínico

Paciente de sexo femenino, de tres meses de edad, con buen estado
general, desarrollo pondoestatural y madurativo adecuado, con
examen físico normal. Presenta desde el nacimiento hemangiomas
miliares cutáneos (de pocos milímetros hasta medio centímetro de
diámetro), múltiples, generalizados (Fotos 1 y 2). No tiene antece-
dentes familiares de relevancia.
Los exámenes complementarios de rutina, hepatograma, coagulo-
grama, sangre oculta en materia fecal, fondo de ojo, Rx de tórax,
ECG, ecocardiograma, ecografía cerebral, TAC de tórax, no mues-
tran alteraciones.
Estudio histopatológico de piel: sección cutánea que presenta una
lesión circunscripta cubierta por piel de características normales.
La lesión se halla compuesta por una proliferación de células endo-

Hemangiomatosis neonatal difusa y fístula
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Resumen
La hemangiomatosis neonatal difusa (HND) es una entidad que presenta hemangiomas miliares múltiples y con frecuencia puede tener
compromiso visceral. Se presenta una paciente de tres meses de edad con hallazgos clínicos e histopatológicos típicos de una HND, en la
cual se constató la presencia de un hemangioma hepático, con la muy infrecuente asociación de fístula portosistémica (Dermatol Argent
2006;12(4):268-271).

Palabras clave: hemangiomatosis neonatal difusa; fístula portosistémica

Abstract
Diffuse neonatal hemangiomatosis (DNH) presents multiples miliar hemangiomas, and often may have internal involvement. We present
a patient with clinical and histological features of DNH with hepatic hemangioma, having as well the infrequent association of a por-
tosystemic shunt (Dermatol Argent 2006;12(4):268-271).

Key words: diffuse neonatal hemangiomatosis; portosystemic shunt
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Foto 1. Hemangiomatosis neonatal difusa en tronco y ante-
brazo.

Foto 3. Biopsia de piel (HyE, x40). Foto 4. Proliferación de células endoteliales (HyE, x250).

Foto 5. Ecografia hepática. Foto 6. Eco Doppler hepático. Fístula portositémica.

Foto 2. Hemangiomatosis en dorso y brazo. 
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teliales que se extienden hasta dermis reticular superficial. A mayor
aumento se identifican luces neoformadas de pequeño tamaño
(Fotos 3 y 4). 
Diagnóstico: hemangioma.
Ecografía abdominal: se observa zona lacunar en el interior del híga-
do que muestra aumento del flujo vascular, proveniente de la vena
porta (Foto 5), que se encuentra dilatada y se evacua en la supra-
hepática media, constituyendo un shunt venovenoso o portosisté-
mico de importante magnitud (Foto 6). 
Evolución: los hemangiomas cutáneos desaparecen alrededor del
décimo mes de vida; la paciente permanece siempre asintomática.
En la última ecografía hepática de control (a los 13 meses de vida)
se ve disminución franca del volumen del hemangioma y disminu-
ción del flujo del shunt. La paciente aún se encuentra en control.

Discusión

La HND es una entidad no hereditaria caracterizada por presentar
en la piel decenas o centenares de pequeños hemangiomas punti-
formes, miliares o de mayor tamaño. En el 70% de los casos se
encuentran desde el nacimiento, o pueden manifestarse en las pri-
meras semanas de vida.1 El diagnóstico diferencial podría efectuarse
con los nevos rubí eruptivos, aunque éstos se presentan en la vida
adulta y clínicamente son de menor tamaño. Puede presentar com-
promiso visceral, que se expresa en mayor medida en hígado, cere-
bro, pulmón e intestino, con la presencia de angiomas, fístulas
arteriovenosas, trombocitopenia con hemorragia o síndrome de
Kasabach-Merritt.2 La complicación más severa es la fístula arterio-
venosa, la que provocaría una mortalidad del 60 a 90% por falla
cardíaca congestiva secundaria al hiperflujo resultante.3 La HND
también puede presentarse con fístula venovenosa o anastomosis
portosistémica. Es una alteración extremadamente infrecuente y
las complicaciones derivadas de esta asociación se producirían por
la deficiencia en la remoción de sustancias tóxicas por parte del
hígado, pudiéndose observar hiperamonemia, hipergalactosemia e
hipermanganemia. 
La hiperamonemia se produciría porque los aminoácidos son meta-
bolizados a amonio libre, transformándose en urea a través del ciclo
de Krebs, al aumentar el amonio por no entrar los aminoácidos al
ciclo, se produce encefalopatía hepática o retraso mental. La hiper-
galactosemia produce cataratas, ictericia, hepatomegalia y espleno-
megalia, vómitos, hipoglucemia, convulsiones, letargia, irritabili-
dad, dificultad para alimentarse, disminución en la ganancia pon-
deral, aminoaciduria, cirrosis, ascitis, retraso mental. La hiperman-
ganemia ocasiona lesiones de los ganglios de la base del cerebro.
También ha sido descripta la hiperplasia nodular hepática.4

Sakura y cols.4 entre 1987 y 1999 estudiaron 350.000 neonatos,
entre los que detectaron 15 casos (6 varones y 9 mujeres) de anas-
tomosis portosistémica a través del screening para pesquisar hiper-
galactosemia, descartándose la forma hereditaria por déficit de
galactoquinasa o galacto-1fosfo-uridil transferasa. Se detectaron
más casos de hipergalactosemia secundaria a shunt que a metabolo-
patía hereditaria (sólo 8 casos de esta última). Además encontraron

2 pacientes con hiperamonemia y 4 pacientes con hipermangane-
mia con lesiones de los ganglios de la base. De los 15 pacientes con
shunt, 8 tenían hemangiomas múltiples hepáticos y 6 de ellos
hemangiomas cutáneos (de uno a cientos), y sólo uno tenía shunt
sin hemangiomas. El diagnóstico fue establecido por ecografía o
angiografía. 
Los hemangiomas hepáticos al igual que las lesiones cutáneas regre-
saron espontáneamente más tarde en la infancia (al igual que en
nuestra paciente), pero no sucedió lo mismo con los shunts, que
persistieron en 3 casos después de 1 a 12 años de seguimiento, en
los que se asistieron a las complicaciones de hiperamonemia e
hipermanganemia. Concluyen que estos shunts a veces se diagnos-
tican en forma tardía, como búsqueda de causa de encefalopatía
hepática de origen desconocido y que el diagnóstico temprano
puede prevenir las complicaciones tardías.
En 1999, Howard5 coincidió en que la malformación del sistema
porta es extremadamente inusual y que esta entidad debe ser consi-
derada en el diagnóstico diferencial de encefalopatía sin otra causa
explicable, particularmente cuando los síntomas comienzan en
pacientes jóvenes. En ese mismo año, Ikeda y cols.6 publicaron un
trabajo sobre el tratamiento quirúrgico de 7 de 8 pacientes con
shunt portosistémico congénito con hiperamonemia (5 tenían ya
encefalopatía hepática) y uno de ellos tenía ausencia de vena porta
hepática por lo que no fue candidato a cirugía. De los 7 casos hubo
remisión en seis y uno requirió una reoperación. Las fístulas son
pasibles de tratamiento quirúrgico mediante ligaduras o emboliza-
ción, con resultados altamente satisfactorios.7 Además cabe men-
cionar el tratamiento con terapia radiante, corticoides o IFN alfa 2
a.8,9 Con respecto a las lesiones cutáneas que pudieran persistir,
existe la posibilidad de tratarlas con dye láser.10 El hallazgo de una
fístula venovenosa o anastomosis portosistémica en un paciente
con HND nos obliga a monitorear a su portador para anticiparse a
las eventuales complicaciones de alto riesgo que ésta puede presen-
tar, como encefalopatía hepática y retraso mental, entre otras, que
pueden llevar al óbito. Por eso, hay que destacar que la búsqueda
de asociaciones en un paciente con HND es crucial, y de hallarlas,
el implementar medidas precoces de tratamiento pueden revertir
un desenlace fatal. En el caso de la fístula portosistémica que pre-
senta nuestra paciente, no se requirieron dosajes de amonio o
galactosa, ya que se mantiene asintomática, sin alteraciones del
hepatograma. Se efectuaron durante el seguimiento de la niña con-
troles de hemograma, plaquetas y coagulograma, a los fines de des-
cartar el síndrome de Kasabach Merritt. Los constantes controles
ecográficos de hígado muestran una paulatina regresión del heman-
gioma y fístula, con la desaparición del primero y casi total dismi-
nución del flujo del shunt. 

Cristina L. Saumench: Galicia 1156 - (1712) Castelar - Buenos
Aires - Rep. Argentina. Tel/fax: 4661-4520. 
E-mail: clsaumench@intramed.net.ar
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El efecto del lavado de la cara en el acné
vulgar fue evaluado en un estudio donde
se observó que en el grupo de pacientes
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Introducción

Se denomina leucemia cutánea a la infiltración cutánea por células
leucémicas.1 Aparece generalmente en pacientes ya diagnosticados
de leucemia por su afectación sanguínea y medular, pero en ocasio-
nes se trata de la primera manifestación clínica de la enfermedad.2

En la literatura, además de leucemia cutánea, se han utilizado múl-
tiples términos para denominar la infiltración leucémica cutánea:
cloroma, sarcoma granulocítico, linfoma histiocítico, leucemia lin-
foma-like, entre otros. Las diferencias entre las denominaciones
radican principalmente en la estirpe de células leucémicas que
infiltran la piel.

La incidencia de leucemia cutánea es baja (entre el 2 y el 10% de
todas las leucemias) y varía según el tipo de leucemia.2,3

Caso clínico

Paciente de 18 años, sexo femenino.
Antecedentes personales: s/p.
Examen físico: consulta por presentar numerosas lesiones papulo-
nodulares y placas infiltradas pruriginosas que comprometen pirá-
mide cefálica, tronco y extremidades, de un mes de evolución.
Polimicroadenopatías generalizadas, móviles, indoloras. No visce-
romegalias. Acompaña al cuadro astenia, adinamia, mialgias y

Leucemia cutis. Presentación de un caso 
y revisión de la literatura

Leukemia cutis. Report of a case and review of the literature
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Resumen
Se presenta un caso de leucemia cutis en una mujer de 18 años, sin diagnóstico previo de leucemia. Consulta por nódulos y pápulas erite-
mato-pruriginosas. Los estudios histopatológicos y de inmunohistoquímica confirman el diagnóstico. La paciente recibió tratamiento
quimioterápico con remisión de la enfermedad hematológica y desaparición de las lesiones cutáneas sin cicatrices; posteriormente se
realizó transplante de médula ósea.
Se destaca la buena evolución a cinco años del diagnóstico y se realiza una revisión de la literatura (Dermatol Argent 2006;12(4):272-
275).

Palabras clave: leucemia cutis; leucemia mieloide aguda.

Abstract
We present a 18- year-old female patient with no previous records of leukemia who presented multiple and pruritic erythematous nodu-
les whose diagnosis was confirmed by histological and inmunohistochemical studies 
The patient underwent chemotherapy with remission of the both the haematologic and skin manifestations. Later-on the patient under-
went bone marrow transplant.
Remission continues after a five-year follow-up. We comment on pertinent bibliography (Dermatol Argent 2006;12(4):272-275).

Key words: leukemia cutis: acute myelogenous leukemia.
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artralgias. Resto del examen s/p (Fotos 1 y 2).

Exámenes complementarios:
1. Laboratorio: GB: 2800 (Neut. segm.: 48%. Linf.: 49%. Mono.:

31%. Baso.: 0%. Eo.: 4%. GR: 2950000. Hb: 9,6 g/dl. Hto:
28,6. Plaq.:186.000. VSG: 35 mm/1 hora. Anisocitosis. Hipo-
cromía. Resto: s/p.

2. Rx Tx: s/p
3. Frotis de sangre periférica: marcada linfocitosis con algunos ele-

mentos inmaduros.
4. Biopsia de piel: denso infiltrado dérmico constituido por células

blásticas que se disponen entre los haces de colágeno, con una
delgada franja de dermis papilar libre y sin compromiso de epi-
dermis. Muestran 1 o 2 nucléolos delicados y citoplasma escaso
(Fotos 3 y 4).

5. Inmunomarcación de piel: CD45+ y CD4+ focal, mientras que
resultaron negativos CD3, CD20, CD30, CD15, mieloperoxi-
dasa y antígeno epitelial de membrana. Corresponden a infiltra-
ción neoplásica atípica de probable estirpe linfoide T, no
pudiendo descartarse definitivamente una malignidad mieloide
de muy pobre diferenciación.

6. Biopsia de médula ósea: proliferación de células de aspecto blás-
tico con disposición difusa y escaso citoplasma granular. Presen-
cia de nidos rojos maduros, nidos mieloides con predominio de
elementos semimaduros y megacariocitos. Hallazgos compati-
bles con leucemia aguda.

7. Inmunofenotipo de médula ósea: CD16: 1%. CD56: 99%. Se
observa una población de gran tamaño y complejidad interna
que expresa CD7, CD10, CD4, CD33, CD15, CD56 y un
26% de CD61 de baja intensidad de fluorescencia.

Con dichos hallazgos se arribó al diagnóstico de leucemia mieloide
aguda (LMA) con características aberrantes.
Se inició tratamiento quimioterápico, recibiendo un ciclo de
inducción (idarrubicina-etopósido-ara C) y dos ciclos de consoli-
dación (idarrubicina-ara C), alcanzando y manteniendo remisión
completa hasta siete meses posteriores al diagnóstico, cuando rea-
lizó transplante alogénico relacionado con hermano histoidéntico.
En la actualidad (5 años después) continúa en remisión completa
(Fotos 5 y 6).

Discusión

La afectación cutánea en el curso de una leucemia es un hecho
relativamente frecuente que se observa en el 30 al 50% de las leu-
cemias agudas, especialmente en aquellas de estirpe mieloide. Dos
subtipos de leucemias mieloides agudas, la leucemia monocítica en
primer lugar (25-31% de los casos) y la mielomonocítica en segun-
do (10-20%) son las neoplasias que con mayor frecuencia se aso-
cian con leucemia cutánea.2,4 Esto se debe a que el monocito posee
una especial afinidad por la piel; además, la infiltración se suele dar
en un estadio más precoz de la enfermedad que en el resto de las
leucemias.1

En el caso de las leucemias mieloides crónicas, el porcentaje es bas-
tante inferior (2-5%). Por el contrario, la incidencia de leucemia
cutis en el grupo de las leucemias linfoides es muy bajo en las for-
mas agudas (en torno al 1%) y superior en las leucemias linfoides
crónicas (LLC) (8-10%), observándose una mayor tendencia a
producir afectación cutánea en la LLC de estirpe T.1,2

Por otro lado, la aparición de células blásticas en la piel de pacien-
tes con síndromes mielodisplásicos es más rara.2 La infiltración de
la piel en estos casos no predice una inminente transformación
leucémica del cuadro pero sí implica un peor pronóstico a largo
plazo.5

Habitualmente la aparición de una leucemia cutánea suele ser pos-
terior (57%) o simultánea (38%) al diagnóstico hematológico.1,2,4

En la mayoría de los casos la afección cutánea implica un estadio
avanzado de la leucemia que ha sido previamente diagnosticada o
se ha mantenido asintomática hasta entonces.
Únicamente en un 7% de los pacientes se detecta infiltración cutá-
nea por células leucémicas en ausencia de otros datos de afectación
de médula ósea o sangre periférica. Estas formas, denominadas leu-
cemias cutáneas aleucémicas, son extraordinariamente infrecuentes
y presentan un curso muy agresivo, habitualmente con el desarro-
llo de la enfermedad hematológica en los 7 meses siguientes a la
clínica cutánea y una supervivencia media de 14 meses.
En ocasiones, la leucemia cutánea es un signo de recidiva tumo-
ral.1,2,4,6

Las manifestaciones cutáneas pueden dividirse en dos grupos:
lesiones no específicas (leucemides) e infiltración leucémica especí-
fica (leucemia cutis).
Las leucemides se encuentran entre el 25 y el 40% de los pacientes
con leucemia. Su etiología es variada: habitualmente se deben a
manifestaciones secundarias al fallo medular (trombopenia, neu-
tropenia y anemia), dermatosis paraneoplásicas o reactivas (vasculi-
tis, prurigo, penfigoide ampollar, pioderma gangrenoso, síndrome
de Sweet, paniculitis, hiperpigmentación, eritema multiforme ) o
reacciones farmacológicas, cuya incidencia aumenta en estos
pacientes.1,2,7

Mucho menos frecuente son los cuadros de leucemia cutánea.
Generalmente estas lesiones cursan con manifestaciones clínicas
muy variadas y aparecen en las fases finales de la enfermedad, aun-
que en ocasiones son el síntoma inicial que permite el diagnóstico
del proceso.2

En la piel pueden observarse desde lesiones maculopapulosas hasta
nódulos y tumores. Pápulas y nódulos son las formas más frecuen-
tes de presentación (60%), seguidas de las placas infiltradas (26%).
La mayoría tienen consistencia firme y presentan coloración erite-
matopurpúrica o marrón. Suelen ser asintomáticas, aunque en oca-
siones pueden producir prurito o dolor.
Las lesiones pueden ser únicas o múltiples, grandes o pequeñas.
Los sitios más afectados son las piernas, seguidos por los brazos,
espalda, pecho, cuero cabelludo y cara. Algunos trabajos describen
formas de leucemia cutis con tendencia a infiltrar zonas de cicatriz
o áreas previamente afectadas por virus herpes o leishmaniasis.8

Es característica la aparición del cuadro clínico en el curso de dos a
tres semanas, con un rápido aumento del número de lesiones en
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un corto espacio de tiempo.2

Las únicas aberraciones citogenéticas que se han relacionado direc-
tamente con la leucemia cutis son alteraciones numéricas del cro-
mosoma 8 (trisomía en mosaico, tetrasomías y otras alteraciones

asociadas a trisomías).4,9 En algunos trabajos se destaca el papel de
algunas moléculas de adhesión celular, especialmente CD56 y
CD4.4

El cuadro histológico típico de la leucemia cutánea consiste en un

Foto 5. Rostro sin lesiones. Foto 6. Miembro inferior sin lesiones.

Foto 3. Histología: infiltrado dérmico de células blásticas
entre los haces de colágeno.

Foto 4. Histología: células blásticas con 1 o 2 nucléolos y
citoplasma escaso

Foto 2. Compromiso de miembros inferiores.Foto 1. Lesiones papulonodulares y placas infiltradas que
comprometen polo cefálico y tronco.
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infiltrado difuso de células tumorales que invade toda la dermis y
en ocasiones hipodermis, con tendencia a disponerse en torno a los
vasos y anexos. La epidermis no suele alterarse y en el límite
epidérmico-dérmico es característico la aparición de una banda de
dermis papilar respetada (zona grenz).2 Sin embargo, el patrón his-
tológico varía según el tipo de leucemia implicada.
La caracterización del tipo de leucemia a partir del infiltrado de la
piel es muy difícil, con excepción de las leucemias mieloide y lin-
foblástica crónica, que tienen ciertas características morfológicas
propias.
La vasculitis por células leucémicas que puede acompañar a la
infiltración cutánea se denomina vasculitis leucémica. Los criterios
para el diagnóstico son: la infiltración del vaso por células malignas
y el depósito de fibrina en el interior de la pared del vaso o necrosis
focal de células endoteliales.8

La tipificación se realiza sobre la base de estudios morfológicos,
inmunohistoquímica y citometría de flujo de sangre y médula
ósea.
Se aconseja en estos pacientes el estudio del líquido cefalorraquí-
deo, ya que la afectación meníngea es frecuente.2,10

Al igual que otras formas de leucemia extramedular, la leucemia
cutis es un signo de mal pronóstico para el paciente.
El tiempo medio de supervivencia no suele llegar a un año; los
reportes coinciden en una mortalidad del 85-88% a los cuatro
meses,2 aunque varía según el tipo de leucemia subyacente: menor
en los casos de leucemias mieloides, sean agudas o crónicas y
mayor en la leucemias linfoides crónicas.11

El tratamiento de la leucemia cutánea al igual que el de la leucemia
subyacente es la quimioterapia convencional. No obstante, dicho
tratamiento no es totalmente eficaz para la erradicación de la
enfermedad cutánea, donde resulta útil el empleo de radioterapia
superficial, en especial la irradiación con baño de electrones
(electrón beam) ya que la piel puede actuar como reservorio y pro-

ducir posteriormente una recaída de la enfermedad.1,2

Otra opción terapéutica es el transplante alogénico de médula ósea
o células progenitoras hematopoyéticas periféricas.
Los pacientes con leucemia cutis que logran remisión hematológi-
ca hacen involución de las lesiones de piel en todos los casos.
El interés del caso es presentar una leucemia cutis cuyo diagnóstico
se realiza en forma simultánea con el compromiso hematológico.
Nuestra paciente presentó lesiones cutáneas específicas de tipo
papulonodulares y placas infiltradas de rápida aparición, que junto
con la presencia de elementos inmaduros en el frotis de sangre
periférica nos llevaron a sospechar el diagnóstico que luego fue
confirmado por biopsia de médula ósea y citometría de flujo.
Se le realizó tratamiento quimioterápico, que indujo remisión
completa, y posteriormente recibió trasplante alogénico relaciona-
do con hermano histoidéntico; continúa hasta la actualidad libre
de enfermedad.
Las lesiones cutáneas remitieron completamente con el tratamien-
to instaurado.
En el estudio citogenético se detectó la trisomía del cromosoma 8.
Cabe destacar:
1. La presentación de una patología poco frecuente como primera
manifestación de un proceso oncohematológico.
2. La excelente evolución de la paciente, quien se encuentra libre
de enfermedad a los cinco años del diagnóstico, a pesar del pronós-
tico ominoso de la patología.
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Introducción

La enfermedad de Darier fue descripta en 1889. Se hereda en
forma autosómica dominante, aunque existen mutaciones espontá-
neas. Afecta a personas de ambos sexos. Empeora en verano debido
a que el calor y la humedad son los factores agravantes de mayor
importancia. Clínicamente se manifiesta por pápulas foliculares
persistentes, cubiertas por costras ásperas, que pueden confluir
para formar placas extensas, a veces verrugosas e hipertróficas, dis-
tribuidas principalmente en áreas seborreicas. En las uñas pueden
observarse lesiones lineales de color blanco, rojo, o -de manera más
característica- ambos colores combinados. Por lo general se frag-
mentan en la parte distal, con muescas en forma de V y engrosa-
miento subungular característico.
Hay lesiones palmoplantares típicas, pero no exclusivas de esta
afección: queratosis punteadas o filiformes. Los hoyuelos (pits) en
cambio -en la misma localización- son patognomónicos. En dorso
de manos y pies puede haber lesiones similares a la acroqueratosis
de Hopf. En la mucosa bucal suelen apreciarse pápulas blanqueci-
nas con una depresión central. Los conductos salivares estrechados
pueden producir sialodinia. En ocasiones se observan lesiones cor-
neales. Han sido descriptas -con menor frecuencia- lesiones unila-
terales y, en una publicación reciente, estas lesiones hemilaterales
seguían las líneas de Blaschko.2

La alteración histológica consiste en una fisura suprabasal caracte-
rizada por pérdida de adhesión entre las células epidérmicas y
anormalidad de la queratinización, con células disqueratósicas. La
enfermedad de Darier (ED), comparte con la enfermedad de Hai-

ley-Hailey (HH) la característica histopatológica de separación
suprabasal y acantolisis de los queratinocitos. En 1992 y en 2000
respectivamente, se identificaron los genes para ambas afecciones.
En ambas enfermedades la causa parece estar en modificaciones en
la bomba de calcio. La ED es causada por mutaciones en el gen
ATP2 A2 que codifica la bomba de calcio del retículo-sarco-
endoplásmico. En cambio el pénfigo benigno familiar (HH) es
causado por mutaciones del gen ATP2 C1 que codifica la bomba
de calcio del aparato de Golgi. La exposición a UV exacerba ambas
patologías.3 El defecto en el gen ATP 2 A2 (SERCA, Sarco Endo-
plasmic Reticulum CAlcium), juega un rol importante en la bio-
logía de la epidermis, alterando la adhesión y diferenciación de
queratinocitos epidérmicos.4,5

El gen ATP2 A2 al codificar la bomba de calcio que transporta cal-
cio iónico del citosol al retículo endoplásmico, logra mantener una
baja concentración de calcio en el citosol (Figura 1). Por inmuno-
fluorescencia indirecta y análisis bioquímicos, se investigaron las
proteínas claves para los desmosomas en personas sanas y en perso-
nas con enfermedad de Darier. Thapsigargin, también llamada g-
catenina es, junto con b-catenina una proteína esencial para el
mantenimiento del contacto intercelular en las células epiteliales.
Se observó que la inhibición de SERCA por thapsigargin en quera-
tinocitos humanos normales impide el tráfico de desmoplaquinas,
desmogleínas y desmocolinas hacia la superficie celular. Estas pro-
teínas de la familia de las cadherinas son glucoproteínas transmem-
brana dependientes del calcio, que muestran una distribución cito-
plasmática difusa.6 En los queratinocitos de enfermos con ED, sólo
el tráfico de desmoplaquina es inhibido en forma significativa
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(Cuadro 1). En contraste, desmogleína y desmocolina son eficien-
temente transportadas hacia la superficie celular a diferencia de lo
que ocurre en los queratinocitos normales.7,8 Este comportamiento
diverso entre las células normales y las células de pacientes con
enfermedad de Darier revela el importante papel del calcio en la
génesis de esta enfermedad y la relevante función de la bomba de
calcio para regular la concentración del ión dentro de la célula a
través de un transporte celular activo.

Transporte celular (Cuadro 2)
Se llama transporte celular al intercambio de sustancias entre el
interior de la célula y el exterior, a través de la membrana celular o
al movimiento de moléculas dentro mismo de la célula a partir de
corrientes que comunican el aparato de Golgi con el núcleo y otras
estructuras celulares.
Nos interesa en este caso el transporte a través de la membrana
celular: la célula necesita expulsar de su interior los desechos del
metabolismo y adquirir nutrientes del líquido extracelular, gracias
a la capacidad de la membrana celular que permite el paso o salida,
de manera selectiva, de algunas sustancias. 
Este transporte puede ser:
- Pasivo o difusión
- Activo

Transporte pasivo o difusión
La difusión es la forma por la que las sustancias atraviesan la bicapa
lipídica que separa dos medios acuosos: el intra y el extracelular.
Puede ser simple, facilitada o por filtración.
Difusión simple: es el movimiento cinético de moléculas o iones a
través de la membrana. Este tipo de transporte se puede realizar a
través de mecanismos físico-químicos como ósmosis, diálisis, y a
través de canales o conductos.
Difusión facilitada: también se llama difusión mediada por porta-
dores, porque la sustancia transportada de esta manera, no suele
atravesar la membrana sin una proteína específica que le ayude.

Difusión por filtración: es el movimiento de agua y moléculas
disueltas a través de la membrana, debido a la presión hidrostática
generada por el sistema cardiovascular. Dependiendo del diámetro
de los poros de la membrana, únicamente solutos con un determi-
nado tamaño podrán pasar a través de la misma.

Transporte activo
Es el transporte en el que el desplazamiento de moléculas a través
de la membrana celular se realiza en dirección ascendente o en
contra de un gradiente de concentración. Es decir, es el paso de
sustancias desde un medio poco concentrado a un medio muy
concentrado. Para desplazar estas sustancias contra corriente es
necesario el aporte de energía procedente del ATP (adenosín trifos-
fato).
El ATP, formado por adenina, ribosa y 3 grupos fosfatos, contiene
enlaces de alta energía entre los grupos fosfatos. Al romperse
dichos enlaces se libera la energía almacenada. Las proteínas porta-

Figura 1. Función de la bomba de calcio. La bomba de calcio
transporta Ca2+ desde el citosol (fase acuosa del citoplasma) a la
luz del retículo sarcoendoplásmico (RSE). 

Cuadro 1.

Proteínas que mantienen la cohesión celular

G-catenina 
B-catenina

Piel normal

G-catenina inhibe SERCA (sarco endoplasmic reticulum calcio)
Esto impide el transporte de: 
desmoplaquina
desmogleína
desmocolina

Se mantiene la cohesión celular

Piel de pacientes con enfermedad de Darier

G-catenina inhibe SERCA deficientemente
Se impide solamente el transporte de desmoplaquina

Se provoca disrupción celular

Cuadro 2. Transporte celular

Pasivo difusión simple

difusión facilitada

difusión por filtración

Activo primario: bomba de sodio y potasio

secundario: bomba de calcio
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Foto 5. Engrosamiento subungular con muesca en forma de
“v”.

Foto 4. Cara posterior de tórax. 

Foto 6. Lesiones blancas, planas, en paladar duro.

Foto 3. Oreja recubierta de lesiones hiperqueratósicas. 

Foto 1. Cara con lesiones costrosas, verrugosas. Foto 2. Axila con lesiones vegetantes.
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doras del transporte activo poseen actividad ATPasa, lo que signifi-
ca que pueden escindir el ATP para formar ADP (adenosín difosfa-
to) o AMP (adenosín monofosfato), con gran liberación de
energía. Este transporte activo puede ser primario o secundario.

Transporte activo primario: bomba de sodio y potasio
Se encuentra en todas las células del organismo y transporta iones
sodio hacia el exterior de las células. Al mismo tiempo bombea
iones potasio desde el exterior hacia el interior, lo que produce una
diferencia de concentración de sodio y potasio a través de la mem-
brana celular que genera un potencial eléctrico negativo dentro de
las células, muy importante en el impulso nervioso.

Transporte activo secundario: bomba de calcio
La bomba de calcio es una proteína de la membrana celular de
todas las células eucariotas. Su función consiste en transportar cal-
cio iónico (Ca2+) hacia el exterior de la célula, gracias a la energía
proporcionada por la hidrólisis de ATP que se mencionara, con la
finalidad de mantener baja la concentración del calcio iónico en el
citoplasma, que es unas 10.000 veces menor que en el medio exter-
no, lo cual es necesario para el normal funcionamiento celular. Las
variaciones en la concentración intracelular del Ca2+ se producen
como respuesta a diversos estímulos y están involucradas en proce-
sos como la contracción muscular, la diferenciación celular, y varias
funciones de las neuronas. Dada la variedad de procesos metabóli-
cos regulados por el calcio iónico, el aumento de su concentración

en el citoplasma puede provocar un funcionamiento anormal de
los mismos. Si el aumento de la concentración del Ca2+ en la fase
acuosa del citoplasma (citosol), se aproxima a un décimo de la del
medio externo, por ejemplo, el trastorno metabólico producido
conduce a la muerte celular.9

Conclusión 

Las causas de la enfermedad de Darier han eludido a clínicos y
científicos por más de 60 años. Si bien se conocía la importancia
del papel del calcio extracelular en la adhesión celular y en la dife-
renciación celular, fue importante la identificación del defecto en
el gen que codifica la bomba de calcio. Estas observaciones han
provisto un novedoso acercamiento sobre el papel del calcio en el
mantenimiento de la integridad de la piel.6 Aunque el mecanismo
patogénico preciso aún no está completamente establecido, estos
descubrimientos abren un nuevo e interesante campo de investiga-
ción para comprender y tratar una enfermedad que puede resultar
invalidante en muchos casos y que, con retinoides, sólo puede ser
controlada, pero no resuelta.
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Resumen
Antecedentes. La lepra es, en nuestro país, una enfermedad de baja endemia. Sin embargo, en los grandes centros poblacionales, como
nuestra ciudad, se suelen concentrar gran cantidad de pacientes.
Objetivos. Caracterizar el perfil epidemiológico de la población de enfermos de lepra que ha acudido al hospital. Determinar la distri-
bución de los enfermos por sexo, edad al momento de la consulta, forma clínica, episodios reaccionales, talidomido-dependencia, com-
plicaciones y cantidad de casos nuevos por año.
Diseño. Estudio observacional-descriptivo, retrospectivo, de 10 años.
Método. Se incluyeron 276 pacientes, sólo aquellos que iniciaron tratamiento durante el período comprendido entre enero de 1996 y
diciembre de 2005. Se realizó el análisis estadístico de las variables estudiadas con intervalos de confianza del 95%.
Resultados y conclusiones. La población estudiada fue de adultos, mayoritariamente multibacilares, con predominio del sexo masculi-
no (relación 1,8 a 1) y edad media de 48 años. Solo el 3,26% se presentó con una forma de inicio, lo que evidencia el diagnóstico tardío
de la enfemedad.
El 39,85% de los pacientes desarrolló episodios reaccionales, que fueron más frecuentes en los enfermos lepromatosos. En estos pacien-
tes, el eritema nudoso (94,19%) fue el más común de los episodios reaccionales tipo 2. La talidomido-dependencia se constató en el
54,22% de estos pacientes. Hay una leve tendencia declinante en los casos nuevos detectados cada año (Dermatol Argent
2006;12(4):280-285).

Palabras clave: lepra; episodio reaccional; talidomido-dependencia.

Abstract
Background. In our country Leprosy is a low endemic disease. However
at large population conglomerates, as Buenos Aires city, it is use
to concentrate large number of patients.
Goals. To identify the epidemiologic profile of the Leprosy patients population attending to the hospital. To determine the dis-
ease frequency by gender, age, clinical type, reactional episodes, thalidomide dependence, complications, and number of annu-
al new detected cases.
Design. 10 years retrospective descriptive observational analysis. 
Methodology. There were included 276 patients, only those who started the treatment during the period between January
1996 and December 2005. A statisctical analysis was made about the involved variables with 95% confidence intervals. 
Results and conclusions. The considered sample population were adults, mostly multibacillary patients with preponderance
on males (relationship 1.8 to 1) and 48 years old as average age. Only 3.26% of the population, presented an initial form, which
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is evidence of a late disease diagnosis.
39.85% of patients developed reactional episodes, being more frequent on the lepromatous patients. The more frequent reac-
tional episode type 2, was erythema nuodosum (94,19%). The thalidomide dependence was confirmed on 54,22 % of these
patients. There is a light decreasing trend on annual new detected cases (Dermatol Argent 2006;12(4):280-285).

Key words: leprosy; reactional episodes; thalidomide-dependence.

Introducción

En nuestro país la lepra es, en la actualidad, una enfermedad de
baja endemia. Desde 1996, se ha alcanzado la meta propuesta por
la OMS, de una prevalencia menor a 1 caso por cada 10.000 habi-
tantes.1

En los grandes centros poblacionales, como nuestra ciudad, se sue-
len concentrar gran cantidad de pacientes, favorecidos por las
migraciones internas en busca de trabajo.
El Hospital F. J. Muñiz, al ser un centro especializado en patología
infecciosa, recibe no sólo la consulta espontánea, sino también la
derivación de pacientes por otros colegas. Más del 50% de la
población (57,32%) que concurre al servicio de Dermatología de
este hospital proviene del Gran Buenos Aires, mientras que cerca
del 40% (37,07%) reside en Capital Federal. 
Estos datos, sumado a la falta en la literatura nacional de estudios
de similares características, le asignaría a nuestra investigación un
especial interés al representar, tal vez, una muestra significativa de
lo que podría acontecer en nuestra ciudad y eventualmente en la
provincia de Buenos Aires. 
El objetivo de este trabajo es realizar un estudio observacional-des-
criptivo, retrospectivo que abarque los últimos 10 años (1996-
2005) de la población de enfermos de lepra que ha acudido al hos-
pital, de modo de caracterizar su perfil epidemiológico.

Material y métodos

La población estudiada fue obtenida de una base de datos de histo-
rias clínicas de pacientes atendidos en la Sección Lepra del Servicio
de Dermatología del Hospital F. J. Muñiz.
Del total de 586 pacientes con lepra atendidos, se incluyeron sólo
los 276 pacientes que iniciaron el tratamiento durante el período
comprendido entre enero de 1996 y diciembre de 2005, y que
concurrieron al Servicio de Dermatología por consulta espontánea,
traslado o derivación. En todos se constató la edad, el sexo y el
lugar de residencia. A la forma clínica se arribó mediante examen
físico, baciloscopia e histopatología. Según la clasificación de Rid-
ley y Jopling, se las agrupó en: lepromatosa (LL), dimorfa (BL, BB,
BT), tuberculoide (TT) e incaracterística (I).
La terapéutica multidroga se implementó según las pautas sugeri-
das por la OMS: para pacientes multibacilares (MB), 2 años; y
para paucibacilares (PB), 6 meses.
Respecto de la duración de estos esquemas terapéuticos, desde el
año 2002, y siguiendo las recomendaciones de la OMS,2 se intentó
acortar el esquema MB a 1 año, a excepción de aquellos casos en
los cuales persistieran bacilos enteros en las baciloscopias y/o biop-
sias cutáneas. 
Se registraron las complicaciones vinculadas con la terapéutica que
condicionaron el empleo de esquemas alternativos. Estos incluye-
ron: 
a) Ofloxacina, en pacientes con anemia severa (Hb < 9 g/ml), o

antecedente de monoterapia con dapsona, o tratamientos dis-
continuos, o intolerancia a la rifampicina. 

b) Pulsos mensuales de ROM, administrados por 24 meses, en
aquellos pacientes MB en quienes la impregnación por clofazi-
mina pudiera ser un factor de estigmatización.

Se identificaron a los pacientes con episodios reaccionales (mani-
festación aguda de fenómenos inmunológicos que interfieren el
curso crónico de la enfermedad) y se determinó el porcentaje de
aquellos que requirieron esteroides y/o talidomida. 
Se comprobó, en algunos casos, la condición de talidomido-depen-
dencia o corticoideo-dependencia, definida como aquella situación
en la cual la interrupción de una mínima dosis de la droga deter-
mina la reaparición del episodio reaccional.
Se constataron aquellos pacientes que abandonaron la terapéutica y
los que presentaron recaídas. Se determinó el número de casos
nuevos diagnosticados cada año.
Se realizó el análisis estadístico de las variables estudiadas con
intervalos de confianza del 95% para la estimación de los paráme-
tros poblacionales. 

Abreviaturas

LL lepra lepromatosa 

BL lepra borderline lepromatosa 

BB lepra borderline borderline

BT lepra borderline tuberculoide

TT lepra tuberculoide

I lepra incaracterística 

MB multibacilares 

PB Paucibacilares

ROM rifampicina ofloxacina minociclina

ER episodio reaccional 

EN eritema nudoso 

MDT terapia multidroga

IB índices baciloscópicos 

EP eritema polimorfo
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Resultados

La distribución de los enfermos según su foma clínica, sexo y edad
se expresan en los Gráficos 1, 2 y 3.

Frecuencia de episodios reaccionales 
De los 276 pacientes estudiados, 110 (39,85%) tuvieron en algún
momento de su evolución un episodio reaccional (ER). En ocasio-
nes, éste fue el primer motivo de consulta. Más frecuentemente, el
episodio se desarrolló durante el período de tratamiento o, una vez
concluido, durante el período de vigilancia posterapéutica.

Episodio reaccional tipo 2 o lepromatoso 
De un total de 148 pacientes LL, 86 tuvieron en alguna ocasión
un ER tipo 2, es decir el 58,11% (IC 95%: 50,16 - 66,06%), con
diferentes modalidades de presentación (Gráfico 4). En cada
paciente los episodios reaccionales se presentaron en forma aislada,
simultánea, sucesiva y/o reiterada. El eritema nudoso (EN) fue la
variedad clínica más frecuente de reacción, observada en 85
pacientes (81 LL y 4 BL).

Episodio reaccional tipo 1 o dimorfo 
De un total de 105 pacientes con lepra dimorfa (BT, BB, BL), 24
pacientes tuvieron ER tipo 1, es decir el 22,86% (IC 95%: 14,83 -
30,89%). 

Generalmente, el episodio se desarrolló a los pocos meses de ini-
ciada la terapéutica y en algunas ocasiones durante el período de
vigilancia. El ER consistió en reactivación y/o aparición de nuevas
lesiones cutáneas con o sin neuritis aguda.

Talidomido-dependencia y corticoideo-dependencia
La talidomida fue la droga que se utilizó para el control del episo-
dio reaccional en 83 pacientes (79 LL y 4 BL) con EN. Se cons-
tató talidomido-dependencia en 45 de ellos, es decir, en el
54,22% (IC 95%: 43.50 - 64.94%), condición que se mantuvo,
en algunos casos, incluso durante el período de vigilancia poste-
rapéutica.

Gráfico 2. Distribución de los enfermos según sexo. 

Gráfico 3. Distribución de los enfermos según edad.

Gráfico 1. Distribución de los enfermos según forma clínica.

Gráfico 4. Episodios reaccionales tipo 2.
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Requirieron esteroides 36 pacientes LL y 24 dimorfos; la corticoi-
deo-dependencia fue un hallazgo mucho menos frecuente, sólo
observada en 9 de ellos.
El ER en estos pacientes tuvo características de brotes subintrantes
lo que condujo a diversas complicaciones vinculadas con la
impregnación esteroidea, a pesar de lo cual no se pudieron evitar
las severas secuelas de discapacidad que estos episodios conllevan.

Complicaciones (Cuadro 1)
Las complicaciones más frecuentemente relacionadas con la imple-
mentación de los esquemas MDT de la OMS han sido la anemia
por dapsona y la impregnación cutánea por clofazimina. Ambas
condiciones motivaron, en algunas circunstancias, el empleo de
drogas alternativas.
De los 48 pacientes que recibieron ofloxacina, en 42 de ellos el motivo
de su indicación fue anemia severa. Así como en 10 de los 26 que
hicieron pulsos mensuales de ROM, la razón de su elección fue evitar
la pigmentación rojo-violácea ocasionada por la terapia con clofazimi-
na, que suele ser más pronunciada en áreas expuestas como la cara.
Desarrollaron síndrome de hipersensibilidad a la rifampicina 3 pacien-
tes, en 2 con detección de anticuerpos antirrifampicina.
Con respecto a la terapéutica vinculada al ER, la talidomida fue
bien tolerada. Sus efectos adversos más frecuentes, habitualmente
dosis-dependiente, fueron sedación, edema y constipación. 
Una complicación excepcional atribuida a esta droga es la bradicar-
dia sinusal3 por neuropatía autonómica, responsable de hipoten-
sión ortostática tan severa que puede ser causa de síncope. Esto se
observó en un paciente BL, medicado con esteroides durante
meses por episodio reaccional tipo 1 seguido de EN. El agregado
de talidomida desencadenó una muerte súbita a los pocos días del
inicio de la droga.
También infrecuente es el desarrollo de síndrome DRESS por tali-
domida, observado en 2 pacientes, uno de ellos con exantema
maculopapuloso e impacto en médula ósea.
Entre los 60 pacientes que debieron recibir esteroides, los efectos
adversos ocasionados por dicha terapéutica fueron más severos en
los 9 que desarrollaron corticoideo-dependencia.

Distribución de los pacientes a diciembre de 2005 (Cuadro 2)
Si bien se intentó acortar los esquemas terapéuticos según las reco-
mendaciones de la OMS, de los 191 pacientes que pasaron a vigi-

lancia, 28 (14.65%) debieron continuar 3 años de MDT-MB. Los
índices baciloscópicos (IB) iniciales en estos pacientes fueron entre
+2 y +3, con persistencia de bacilos enteros (en baciloscopías y/o
biopsias cutáneas) al término del primer y segundo año de trata-
miento.

Distribución de casos nuevos detectados cada año 1996-
2005 (Gráfico 5)

Discusión

El análisis de los resultados obtenidos permite realizar algunas con-
sideraciones.
Más del 90% de la población que asiste a nuestro hospital es mul-
tibacilar, coincidente con los registros a nivel nacional.4 Hay cierto
predominio en el sexo masculino, en una relación 1,8 a 1. La edad
media observada es de 48 años, como es habitual en países de baja
endemia donde la enfermedad afecta preferentemente al adulto
joven.5 Es decir, compromete a una población laboralmente activa,
en donde un diagnóstico tardío de la enfermedad (con su potencial

Gráfico 5. Distribución de casos nuevos detectados cada año, de
1996 a 2005. 

Cuadro 1. Complicaciones relacionadas con la terapéutica.

Dapsona: anemia hemolítica severa

Clofazimine: coloración rojo violácea y xerodermia 

Rifampicina: síndrome de hipersensibilidad 

Talidomida: sedación, edema y constipación, síndrome
DRESS y bradicardia sinusal 

Corticoesteroides: signos de impregnación: edemas, estrías
atróficas, hipertensión arterial, hiperglucemias, cataratas.

Cuadro 2. Distribución de los pacientes a dic. de 2005. 

Pacientes n

Vigilancia 191

Trasladados 36

Activos 33

Abandono 9

Fallecidos 7

Total 276
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secuela de discapacidad) puede afectar seriamente el futuro del
paciente.
La lepra infantil es un hallazgo infrecuente en nuestro país y así lo
corrobora nuestro estudio. Sólo 14 enfermos (5,07%) eran meno-
res de 20 años, 9 de ellos multibacilares (Gráfico 6); todos eran
adolescentes de entre 12 y 19 años, excepto una niña de 9 años
con lepra nodular infantil (LNI), detectada por examen de convi-
vientes.
De los pacientes que iniciaron tratamiento MDT, 110/276
(39,85%) han presentado en algún momento de su evolución un
episodio reaccional, siendo esto más frecuente en aquellos con LL.
El 58,11% de los enfermos LL (86/148) ha presentado (antes del
diagnóstico, durante el tratamiento o después de él) ER tales como
EN, neuritis, eritema polimorfo (EP), artritis, orquitis, fenómeno
de Lucio, uveítis, etc., generalmente precedidos por manifestacio-
nes generales como fiebre. El EN fue la modalidad clínica más fre-
cuente, observada en el 94,19% de los pacientes LL en reacción
(81/86). También se lo constató en 4 enfermos BL. 
En algunas oportunidades, la intensidad del episodio reaccional
tipo 2 o lepromatoso ha estado relacionada con su repercusión
sistémica; por ejemplo, dos pacientes presentaron esplenitis, uno
de ellos con un cuadro clínico de abdomen agudo. Otras veces la
severidad del ER ha estado vinculada con la profusión de las lesio-
nes cutáneas (EN generalizado), o con la modalidad clínica (EP,
fenómeno de Lucio, orquitis), o con la simultaneidad de manifes-
taciones reaccionales (EN y neuritis, EN y EP, fenómeno de Lucio
y EP). 
El fenómeno de Lucio fue una variedad infrecuente de ER que
afectó sólo a 3,49% de los pacientes LL en reacción.
Tanto la talidomida, para el EN, como la prednisona fueron las
drogas de primera elección en la reacción. Ambas actúan inhibien-
do el TNF alfa, citoquina importante en la fisiopatogenia del ER.6

La talidomida ha sido siempre utilizada en nuestro medio con
excelentes resultados y buena tolerancia para el control del EN. Sin
embargo, su empleo ha suscitado controversias en otros ámbitos
internacionales, como en EE.UU., donde la FDA autorizó su uso
para el EN recién en 1998.7,8

Un hallazgo observado en la práctica, aunque no frecuentemente
mencionado en la literatura, es la talidomido-dependencia,9-10 la
cual se presentó en más del 50% de nuestros pacientes con EN.

Probablemente participen en esta condición diferentes factores: la
persistencia de fracciones antigénicas, así como factores inherentes
a la respuesta del huésped. En ese sentido, se plantea como hipóte-
sis que estos pacientes estarían genéticamente predispuestos a
"reaccionar", por lo que necesitarían dosis mínimas de talidomida
para mantener al TNF alfa en niveles suficientemente bajos para
no desencadenar un ER.11

Valorar la magnitud de esta talidomido-dependencia en la pobla-
ción enferma, a nivel nacional, podría ser una estrategia de interés
a implementar en el futuro, por las implicancias referidas a los
requerimientos y recursos terapéuticos disponibles.
No ocurre lo mismo con el esteroide. Si bien el 22% de los pacien-
tes dimorfos controlaron los ER con esteroides, como también lo
hicieron el 41,86% (36/86) de los LL, la corticoideo-dependencia,
con sus efectos indeseables, no adquirió un valor significativo.
Como complicaciones excepcionales merecen destacarse el síndro-
me de hipersensibilidad a la rifampicina,12 generalmente señalado
después de las primeras 6 tomas mensuales y observado en 3 de
nuestros pacientes, y complicaciones infrecuentes vinculadas con la
talidomida tales como el síndrome DRESS, en 2 pacientes, y la
bradicardia sinusal, causa de muerte en otro.
Un pequeño porcentaje (14,65%, 28/191) de pacientes que pasa-
ron a vigilancia requirió prolongar los esquemas MDT a 3 años, en
función de la persistencia de bacilos enteros en el material de biop-
sias y/o baciloscopías al final del primero y segundo año de trata-
miento. Cabe señalar que estos pacientes presentaron índices baci-
loscópicos (IB) iniciales altos (superiores a +2) lo cual justificaría la
persistencia de la positividad. Diferentes autores13 han mencionado
el riesgo de recaídas en aquellos pacientes con IB iniciales altos y
un solo año de tratamiento.
El pequeño número de abandonos (9 pacientes) puede haber sido
influenciado por la implementación en nuestro servicio, desde
1995, de un software diseñado con sistema de alerta de ausencias
de enfermos, conocido con el nombre de AMAPEL y que poste-
riormente fue utilizado a nivel nacional gracias a la acción integra-
da de varias ONG y organismos gubernamentales.14

De los 276 pacientes que iniciaron tratamiento, 14 fueron consi-
derados recaídas: 4 inicialmente mal categorizados, 5 resultado de
abandono o tratamientos discontinuos y los demás como conse-
cuencia de monoterapia previa con dapsona.
Con respecto a los casos nuevos diagnosticados cada año, éstos han
oscilado entre 23 y 34 pacientes por año. El Gráfico 5, con una
proyección a 2 años más, muestra una leve tendencia declinante en
la detección anual de casos nuevos. Las variaciones observadas
podrían atribuirse a diferentes factores: algunos de ellos vinculados
con la situación socioeconómica y las migraciones internas desde
las provincias hacia los grandes centros poblacionales; o bien, por
ser nuestro hospital un centro de referencia infectológico, lo cual
suele condicionar un incremento en la derivación de pacientes por
parte de otros colegas, muchas veces con diagnóstico presuntivo o
confirmado de enfermedad. También otros factores influyen en
estos resultados, como la continuidad de las campañas nacionales y
provinciales, y su difusión en eventos científicos y medios gráficos
y audiovisuales. Gráfico 6. Formas clínicas en menores de 20 años.
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La declinación del número de casos nuevos cada año, objetivo al
que se debe aspirar, seguramente será el principal indicador para
monitorear la situación de esta enfermedad15 tanto en nuestra ciu-
dad como a nivel nacional.

Conclusiones

• Nuestra población estudiada corresponde a adultos, mayoritaria-
mente multibacilares.

• Sólo el 3,26% presentó una forma de inicio, lo que revela un
diagnóstico tardío de la enfermedad.

• El 39,85% de los pacientes desarrolló ER, siendo más frecuente
en los enfermos LL.

• El episodio reaccional tipo 2 más frecuente fue el EN (94,19%)
• La talidomido-dependencia se constató en el 54,22% de los

pacientes con EN.
• Se observó una leve tendencia declinante en la cantidad de casos

nuevos detectados cada año.

Estos hallazgos sugieren la necesidad de mejorar las estrategias de
detección y prevención, con las consiguientes implicaciones en la
educación del pregrado y posgrado; así como también la conve-
niencia de realizar un mejor análisis de los requerimientos terapéu-
ticos para el control adecuado del paciente en reacción.

Liliana M. Olivares: Arroyo 873 10º - (1007) Ciudad Autónoma
de Buenos Aires - Rep. Argentina. 
E-mail: lilianaolivares@yahoo.com.ar
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CASOS CLÍNICOS

Escleredema diabético. Presentación 
de un caso y revisión de la literatura
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Resumen
El escleredema es una entidad infrecuente de etiología desconocida, que se caracteriza por el engrosamiento de la piel del cuello, los
hombros y la espalda. Generalmente se observa en pacientes diabéticos.
Presentamos el caso de un varón de 74 años, diabético tipo II, que cursa internación en la unidad de cuidados intensivos por un accidente
cerebro-vascular y neumonía grave. Al examen dermatológico presentaba una placa de escleredema en cuello, hombros y parte alta del
dorso, sobre la que asentaba una úlcera provocada por el decúbito obligado (Dermatol Argent 2006;13(4):291-294).

Palabras clave: escleredema; diabetes mellitus.

Abstract
Scleredema is a rare disease, its aetiology is unknown and it is characterized by thickened of the skin of the neck, shoulders and back. It is
commonly observed in diabetic patients.
We report a case of a 74 year-old man, with diabetes mellitus type 2, who was admitted to the intensive care unit due to cerebrovascular
accident and severe pneumonie. 
At physical examination he presented a plaque of scleredema involving the neck, shoulders and upper part of the back with a bed-sore
settled above it (Dermatol Argent 2006;13(4):291-294).

Key words: scleredema; diabetes mellitus.

Introducción

El escleredema es una enfermedad infrecuente del tejido conectivo,
de etiología desconocida, que se caracteriza clínicamente por la
induración y esclerosis cutánea, la cual se inicia en la nuca y se
extiende simétricamente a hombros y espalda pudiendo afectar en
algunos casos al tórax en su totalidad, la cara y los miembros.

Si bien hay referencias anteriores de la enfermedad, fue descripta
en detalle por Buschke1 en el año 1902 bajo el término "esclerede-
ma adultorum". 
En la actualidad se lo denomina escleredema, eliminando el térmi-
no "adultorum", ya que hay una cantidad importante de casos des-
criptos en pacientes pediátricos.2

Es habitual que el escleredema se desarrolle de manera insidiosa en
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pacientes obesos, insulino-requirientes de larga data, con mal con-
trol de su diabetes.3 No obstante puede presentarse luego de una
infección aguda y más raramente desarrollarse en pacientes sin
antecedentes de diabetes, ni de infecciones previas.4

Caso clínico

Varón de 74 años, con antecedentes personales de tabaquismo,
hipertensión arterial, diabetes mellitus tipo II, fibrilación auricular
crónica, cardiopatía isquémica, by-pass aorto-bifemoral y adeno-
carcinoma de próstata.
Se encuentra internado en la Unidad de Terapia Intensiva del Hos-
pital Italiano de Buenos Aires por presentar accidente cerebrovas-
cular con grave deterioro neurológico y neumonía con requeri-
miento de asistencia respiratoria mecánica.
Luego de un mes de internación, se solicita interconsulta a nuestro
servicio, para evaluar una lesión ulcerada provocada en la cara pos-
terior de la región cervical por el decúbito. 
Al examen físico se observa a nivel de nuca, hombros y región inte-
rescapular una placa de límites imprecisos, ligeramente eritemato-

sa, con tenue brillo superficial y aspecto de "peau d´orange", difícil
de pinzar por la marcada esclerosis. Sobre ella se constata, en la
región cervical posterior, una úlcera de 8 por 4 cm aproximada-
mente, de bordes netos y fondo con material fibrino-necrótico que
coincide con la zona de decúbito obligado debido a la asistencia
respiratoria mecánica prolongada (Foto 1).
Los datos de laboratorio arrojaron un hematocrito de 33,4; glóbu-
los blancos: 15.180/mm3 (neutrófilos: 86,3%), glucemia 253
mg/dl; resto de los parámetros hematológicos y bioquímicos habi-
tuales dentro de los límites de referencia.
En el examen histopatológico de la lesión indurada se observó, con
la tinción de hematoxilina-eosina, la epidermis sin alteraciones y la
dermis con marcado engrosamiento de las fibras de colágeno que
dejan hendiduras entre ellas (Fotos 2 y 3). La tinción con azul
alcián fue negativa para mucopolisacáridos.
Se arriba al diagnóstico de escleredema diabético. 
El paciente evolucionó favorablemente y, una vez estabilizado su
cuadro clínico, fue derivado a una institución de tercer nivel en el
exterior para su rehabilitación, por lo que no se pudo realizar con-
trol y tratamiento de su afección dermatológica.

Comentario

El escleredema es una rara dermatosis en la cual el cuadro clínico y
su correlación con la histopatología hacen el diagnóstico.
Las manifestaciones cutáneas consisten en la induración progresiva
y simétrica de la piel, que afecta principalmente la región lateral y
posterior del cuello, los hombros y la parte alta del dorso,3 hecho
que pudo observarse en nuestro paciente. Sin embargo, se puede
extender al resto del tronco, los miembros superiores e inferiores,
generando limitaciones en la motilidad. El compromiso facial, si
bien es infrecuente, puede provocar dificultad para la apertura
bucal y facies inexpresiva.
La superficie afectada por el escleredema en ocasiones toma el
aspecto de piel de naranja. En aquellos pacientes con diabetes
mellitus asociada,3 puede observarse eritema difuso sobre la placa.

Foto 2. Marcado engrosamiento de los haces de colágeno en la
dermis.

Foto 3. Los gruesos haces de colágeno se disponen al azar
dejando fenestraciones o hendiduras entre ellos.

Foto 1. Sobre la placa de escleredema se observa úlcera por
decúbito obligado.
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El límite entre la piel normal y la indurada es impreciso. 
En 1968, Graff4 clasificó al escleredema en tres tipos clínicos.

Tipo I o clásico (Buschke 1902): escleredema de inicio agudo (2 a
4 semanas) que se presenta luego de un episodio febril, secundario
generalmente a una infección de vías respiratorias. Afecta más fre-
cuentemente a mujeres y niños. Se compromete el cuello, la cara,
el tronco y la raíz de los miembros.

Tipo II: escleredema de instalación lenta sin cuadro febril que lo
preceda. Su curso es crónico y progresivo.

Tipo III o escleredema diabético: es el más frecuente. Forma parte
del síndrome de engrosamiento cutáneo (escleredema + piel cérea
con rigidez articular + empedrado papular digital) en el que juega
un rol crucial la glicolización no enzimática del colágeno. Se ve en
pacientes diabéticos del tipo II, insulino-requirientes, con mal con-
trol de la glucemia y obesos. El comienzo es insidioso y la evolu-
ción progresiva. El compromiso cutáneo es similar a los anteriores,
pero respeta la cara.3 

El rol patogénico de la diabetes en el escleredema es desconocido,
pero la alteración del metabolismo de los mucopolisacáridos y el
envejecimiento acelerado del colágeno podrían permitir que se
desarrollen los cambios cutáneos.5

En el cuadro I se describen las características habituales del esclere-
dema en la diabetes.6

Las manifestaciones sistémicas son extremadamente raras. Se han
descripto alteraciones cardiológicas como pericarditis, cambios
inespecíficos en el electrocardiograma, arritmias; y en autopsias de
pacientes con escleredema, infiltración del músculo cardíaco por
mucopolisacáridos.3,7

Si bien nuestro paciente presentaba entre sus antecedentes patoló-
gicos fibrilación auricular crónica, no hay forma de determinar por
medio de la clínica y los exámenes diagnósticos no invasivos si
estas alteraciones son debidas a la infiltración de mucina en las
fibras musculares cardíacas. 
Otras manifestaciones que se pueden observar son: disfagia por
compromiso de la lengua y la faringe, parotiditis, afectación del
músculo esquelético, insuficiencia pulmonar restrictiva, derrame
pleural, hepatoesplenomegalia y alteraciones oftalmológicas (con-
juntivitis, quemosis, ptosis palpebral, queratitis y úlcera de cór-
nea).
Además de la relación bien establecida con la diabetes mellitus, el
escleredema ha sido descripto asociado a otras entidades como
gammapatías monoclonales8 y mieloma múltiple.9 Otras asociacio-
nes encontradas en la literatura son: insulinoma maligno,10 carci-
noma de vesícula biliar11 y cuadros menos agresivos como hiperpa-
ratiroidismo primario, artritis reumatoidea y síndrome de Sjögren.
Los exámenes de laboratorio no muestran alteraciones significati-
vas en relación directa con el escleredema.
En el estudio histopatológico se puede observar que la epidermis
está respetada y el compromiso es notorio en la dermis con engro-
samiento de los haces de colágeno (hasta 3 veces su grosor normal),
que se disponen al azar, separados por fenestraciones o hendiduras.

Estos espacios suelen estar ocupados por acúmulos de mucina que
se ponen en evidencia con hematoxilina, azul alcián, hierro coloi-
dal y azul de toluidina. 
No en todos los casos se encuentran mucoplisacáridos en los cortes
histológicos; algunos autores sugieren que para detectarlos habría
que realizar biopsias profundas (más allá de dermis media) y en
series repetidas,12 y otros postulan que la ausencia de mucina se
debe a que los depósitos de mucopolisacáridos desaparecen en el
curso de la enfermedad.13 En el caso que acá se describe no se pudo
detectar la presencia de mucina con la tinción de azul alcián.
El diagnóstico diferencial debe efectuarse con la morfea, la esclero-
dermia sistémica, la dermatomiositis, la fascitis eosinofílica, el
escleromixedema, la triquinosis, la amiloidosis sistémica y los sín-
dromes esclerodermiformes como aquellos provocados por el clo-
ruro de vinilo, la bleomicina, el sílice y los solventes orgánicos.
La evolución del escleredema es variable. El tipo I puede resolver
espontáneamente en pocos meses, pero por lo general persiste
durante años.3 En el tipo III, el curso siempre es crónico y la indu-
ración cutánea puede llegar a disminuir, sin desaparecer por com-
pleto, con un adecuado control de la glucemia y el peso.
Los casos fatales son extremadamente raros y suelen asociarse a
mieloma múltiple.7

No existe tratamiento efectivo. Se ha ensayado con d-penicilamina,
metotrexato y corticoides sin obtener respuesta alguna.3 Se ha
comunicado respuesta favorable con PUVA tópico14 y terapia con
baño de electrones.15

Otros tratamientos empleados con resultados variables son: prosta-
glandina E1, psoralenos tópicos y UVA, ciclosporina, ciclofosfami-

Cuadro 1. Características habituales del escleredema en la
diabetes

Pacientes mayores de 50 años

obesos

varones 

Diabetes aparición tardía

larga evolución

mal control

complicaciones frecuentes

Escleredema espalda, cuello, hombros, respeta la cara

sin disfagia

eritema leve

asintomático o síntomas leves

aparición insidiosa

persistente

Fuente: adaptado de Tate EJ y colaboradores.6
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da, colchicina, penicilina, paraaminobenzoato de potasio, inyeccio-
nes locales de ácido hialurónico y fisioterapia.
Para concluir, podemos decir que el caso que hemos presentado se
encuentra dentro de aquellos con diabetes mellitus tipo II, mal
controlados y con múltiples complicaciones debido a su cuadro
metabólico, en los que el escleredema se instala lenta y progresiva-

mente en la región posterior del cuello y la parte alta del dorso,
muchas veces sin que el paciente lo note. 
Consideramos un hecho fortuito, por las condiciones en las que se
encontraba el paciente, la formación de una úlcera por decúbito
sobre el escleredema. 
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Los pacientes con antecedentes familiares
de vitiligo tienen mayor probabilidad de
presentar la enfermedad a edad más tem-
prana que aquellos que poseen una histo-
ria familiar negativa. Conocer este dato
nos permite un monitoreo más cercano,
detección precoz e iniciación más tempra-
na del tratamiento 

Pajvani U, Ahmad N, Wiley A, Levy RM, et al.
J Am Acad 2006;55:338-244

LMdeF

Una mujer con acrodermatitis continua de
Hallopeau de 20 años de evolución, no res-
pondió al tratamiento con calcipotriol o
tacrolimus en forma aislada, pero sí a la
combinación de los mismos.

Brill TJ 
Dermatology 2005;211:351-355

LMdeF

Con una aplicación diaria de metil-mercap-
to-imidazol al 5% sobre pigmentaciones
posinflamatorias, se obtuvo buen resulta-
do al cabo de 6 semanas. Fue bien tolerado
y no alteró el nivel de las hormonas tiroi-
deas.

Kasrace B
Dermatology 2005;211:360-362

LMdeF

* * *
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Paciente sexo femenino, 38 años, docente. Consulta por lesiones papulosas
pruriginosas en manos y pies.
Antecedentes heredofamiliares: dos primas paternas con igual patología.
Antecedentes personales: hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina.
Enfermedad actual: comienza a los 10 años de edad con lesiones papulosas
y pruriginosas que confluyen en placas y progresan lentamente, localizadas
en manos y pies. No refiere antecedentes traumáticos ni exposición solar.
Examen físico: pápulas de 2 mm de diámetro bien limitadas, queratósicas,

hiperpigmentadas que forman placas con contornos irregulares localizadas
en región dorsolateral de manos (Foto 1), cara anterior de muñecas y nudi-
llos y en regiones aquiliana y maleolar de los pies (Foto 2).
Exámenes complementarios.
Laboratorio: sin particularidades.
Histopatología: epidermis con hiperqueratosis gruesa, compacta, que origi-
na formación papulosa central. Banda basofílica ligeramente encima de la
capa granulosa.

SECCIÓN ¿CUÁL ES SU DIAGNÓSTICO?

Caso 1

Pápulas queratósicas pigmentarias confluentes en manos y pies

Keratotic pigmentary confluent papules on hands and feet

Beatriz Gómez*, Alberto Espíndola*, Silvana López de García*, Susana Romano*, Silvia Molina*, Ana
María Lorenz**

*Jefe de Trabajos Prácticos. **Profesora Titular. 
Cátedra de Dermatología. Facultad de Medicina de la UNT. Tucumán, Pcia. de Tucumán, Rep. Argentina

Foto 3. Hiperqueratosis, acantosis y elastorrexis (HyE, x10).

Foto 2. Pápulas pruriginosas en pies. Foto 1. Pápulas que confluyen en placas en manos. 

295

Foto 4. Tinción de Reigert para fibras elásticas (x10).
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Diagnóstico: acroqueratoelastoidosis de Costa

Comentarios

La acroqueratoelastoidosis descripta por Costa en 1953 corresponde al
grupo de las acroqueratodermias marginales. Se trataría de una geno-
dermatosis rara con herencia autosómica dominante de penetrancia
incompleta, con probable alteración en el cromosoma.2 También se han
descrito casos esporádicos.1,2

Clínicamente se caracteriza por pápulas pequeñas translúcidas, amari-
llentas, queratósicas que pueden confluir formando placas, localizadas
principalmente en regiones laterales de manos y pies. Suelen ser asin-
tomáticas aunque pueden asociarse con prurito e hiperhidrosis.3,4

Su etiología permanece aún desconocida. Los hallazgos de microscopia
electrónica sugieren un defecto en la secreción de fibras elásticas por los
fibroblastos, ya que en dermis reticular están en menor número y con-
tienen gránulos densos que corresponderían a moléculas precursoras de
las fibras elásticas.2

Histológicamente se observa hiperqueratosis ortoqueratósica del estrato
córneo con acantosis leve a moderada. En dermis reticular, homogenei-
zación del colágeno y fibras elásticas engrosadas o adelgazadas pero
siempre fragmentadas (elastorrexis).5

La acroqueratoelastoidosis se ubica en la clasificación de Rongioletti y
cols. como una acroqueratodermia marginal hereditaria con elastorre-
xis.6

En cuanto a los diagnósticos diferenciales, se plantean los siguientes:

a) Con el resto de las acroqueratodermias papulosas marginales:
• Hiperqueratosis focal acral (HFA)

• Queratodermia palmoplantar punteada (QPP-tp)
• Queratosis acral en mosaico (QAM)
Todas hereditarias, pero sin elastorrexis.
Por otra parte con:
• Colagenosis marginal de las manos (CMM)
• Calcinosis papular digital (CPD)
Estas 2 últimas entidades son adquiridas y relacionadas con exposición
solar prolongada y traumatismos en pacientes de edad.1

b) Otras entidades:
• Verrugas planas
• Acroqueratosis verruciforme de Hopf
• Liquen plano palmar
• Elastoma juvenil7

En nuestro caso realizamos tratamiento tópico con asociación de ácido
salicílico y betametasona en ungüento, con alivio sintomático pero per-
sistencia de lesiones.
La acroqueratoelastoidosis es una queratodermia infrecuente que
requiere diagnóstico histológico de certeza. Las terapias propuestas en
general han resultado insatisfactorias.

Beatriz Gómez: 9 de Julio 536, 1° C - Tucumán - Pcia. Tucumán -
Rep. Argentina. Tel: (0381) 4200252. 
E-mail: beagomez536@yahoo.com.ar
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Caso clínico

Paciente de 57 años, de sexo masculino, sin antecedentes de
importancia, que consultó por eritema nasal (Foto 1).
Al examen clínico se observaba descamación, con áreas erosivas y
escasas costras ubicadas en dorso de nariz, con superficie untuosa,
de 4 meses de evolución (Foto 2).
Los exámenes del laboratorio, incluido el factor antinúcleo, esta-
ban dentro de valores normales.

Histopatología (HyE). Presencia de células acantolíticas en las
capas superficiales epidérmicas y de los infundíbulos pilosos (Fotos
3 y 4).
Inmunohistoquímica. Material fijado en formol al 10% e incluido
en parafina. Anticuerpo anti-IgG, contraste hematoxilina (Super
Sensitive Link Label HRP Detection System, estreptavidina-bioti-
na, Biogenex previa digestión enzimática con tripsina).
En ambas figuras: depósito de anticuerpo anti-IgG intercelular en
enrejado y alrededor de células acantolíticas superficiales.

Caso 2

Eritema, descamación con áreas erosivas en dorso nasal

Erythema, scales with erosive areas in nasal spin

Adrián Ogrodniczuk*, Osvaldo Peralta**, Carlos Peralta**, Susana Desimone**

*Médico Dermatólogo. ** Médico Anatomopatólogo.
Sanatorio Belgrano. Mar del Plata, Pcia. de Buenos Aires, Argentina.

Foto 1. Foto 2. 
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Foto 4.Foto 3.

Foto 6.Foto 5.
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Diagnóstico: pénfigo foliáceo

Comentario 

El pénfigo foliáceo es una variante de pénfigo caracterizada por ser
una enfermedad ampollar autoinmune órgano-específica, que afec-
ta a la piel generando ampollas y erosiones, con acantólisis superfi-
cial en la histopatología, siendo el compromiso mucoso muy poco
frecuente.1

Existen 5 subtipos de pénfigo foliáceo (PF): 
1. PF idiopático.
2. PF endémico (fogo selvagem). 
3. PF inducido por drogas (especialmente d-penicilamina y capto-

pril).
4. PF e IgA (símil dermatosis pustulosa subcórnea).
5. PF eritematoso (Senear-Usher) (superposición clínica e inmuno-

patológica) entre PF y lupus eritematoso cutáneo.2

Si bien en este paciente el signo de Nikolsky, de moderada sensibi-
lidad y alta especificidad, fue negativo, su ausencia no descarta el
diagnóstico.3

El diagnóstico confirmatorio se realiza por medio de la inmuno-
fluorescencia directa o indirecta. En los casos en que el material se
ha incluido en parafina, se puede realizar con el método de inmu-
noperoxidasa, visualizándose depósitos de IgG, que lo hacen sobre
desmogleína 1 (160 kDa).4,5

Existe evidencia que el antígeno corresponde en un muy bajo por-
centaje (7%) de casos a desmogleína 3, mientras que otros autores
sostienen que este antígeno expresa la transición de pénfigo vulgar
a penfigo foliáceo y viceversa.1,6

Diagnósticos diferenciales

Clínicos: penfigoide ampollar, impétigo ampollar, eritema poli-
morfo, dermatitis herpetiforme, lupus eritematoso (por lesiones
eritematodescamativas en áreas fotoexpuestas), rosácea granuloma-
tosa eccematizada.
Histopatológicos: patologías con patrones con acantólisis superfi-
cial como enfermedad de Darier, Hailey-Hailey, enfermedad de
Grover.
El tratamiento es similar al del pénfigo vulgar, aunque más conser-
vador. Se puede comenzar con corticoides locales; en el caso de no
obtener mejoría, la tendencia actual es la terapéutica combinada
con prednisona, dapsona, metotrexato, azatioporina, ciclofosfami-
da, ciclosporina A, entre otros.7,8

Agradecimientos: Dres. José Brusco, Agustín González Cocorda

A. P. Ogrodniczuk: Alberti 3399 - Mar del Plata - Rep. Argentina.
E-mail: adriano040@hotmail.com

Clasificación general de los pénfigos

Superficiales Pénfigo foliáceo

Pénfigo seborreico o erite-
matoso (Senear Usher)

Profundos (suprabasales) Pénfigo vulgar

Pénfigo vegetante

Otras formas de pénfigo 
descriptas en los últimos
años 

Paraneoplásico
Por IgA 
Herpetiforme
Inducido por drogas
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