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EDITORIAL

Nuestros lectores asistieron en los ultimos numeros a un encendido debate en la seccion "Cartas al Editor", suscitado
por un trabajo del Dr. Achenbach sobre el tema "Melanoma y neoplasias melanociticas. Un punto de vista diferente",
(Dermatol. Argent. 2002; 8 (2): 88-91).

Es principio prioritario en el Comité de Redaccion, la publicacion de estas Cartas, sin modificar una sola palabra. La Gni-
ca injerencia es lo referente a la extension de la misma, que por motivos comprensibles, debe ajustarse a un limite. Fie-
les al principio de libertad de expresion, al que adherimos fervorosamente, la Seccion esta abierta a todos los dermato-
logos, nacionales o extranjeros, miembros o no de la Sociedad.

No obstante, estamos limitados en lo referente a la inclusion del derecho a réplica a continuacion de la carta. Motivos
técnicos de extension y compaginacion de cada numero obligan la demora de su publicacion. La revista que a veces se
ve obligada a publicar articulos con considerable retardo, es impresa varias semanas antes de su envio. Una vez armada,
no puede alterarse el ritmo de impresion y distribucion.

El periodismo de todo género, incluido el cientifico, esta amparado por leyes universales de libertad de expresion de
ideas. El autor o colaborador del contenido de todo tipo de obra, a su vez, esta moralmente obligado a guardar estricta
reserva durante la elaboracion o impresion del material.

En el reciente disenso sobre el articulo publicado por el Dr.Achenbach referente a Melanoma, los integrantes del Comité de
Redaccion de Dermatologia Argentina asistieron con sorpresa y preocupacion a la recepcion de cartas en respuesta a otras
aun no publicadas éstas s6lo podrian haber sido enviadas con un conocimiento previo del contenido de las mismas.
Realizado el anuncio del cierre del debate (Dermatol. Argent. 2002; 8 (5), 295), se recibe una carta del Dr.Ackerman, re-
mitida con posterioridad a la publicacion del mismo. La jerarquia cientifica del Dr.Ackerman y su "conocimiento" de las
cartas (con posterioridad a la publicacion), motivaron que el Comité incluyera su opinion. En la misma figuraban alusio-
nes que, si bien fundamentaban algunas aseveraciones, escapaban a lo estrictamente cientifico. Empero, el Comité fiel a
sus principios y continuando una linea de conducta, tal vez discutible en esta contingencia, reprodujo la carta en el idio-
ma y en la version espafiola a cargo de un traductor. Con posterioridad, se publicé la carta del Prof. Cabrera, por respe-
to del derecho a réplica. En ningiin momento el Comité de Redaccion al publicar fielmente las cartas, tuvo el proposi-
to de agraviar a personas o instituciones en aspectos politicos o religiosos.

Pero la controversia continué y se desvio de su proposito original dando origen a nuevas cartas y réplicas que se aleja-
ron del objetivo cientifico de esta revista. En base a ello la Comision Directiva de la Sociedad Argentina de Dermatolo-
gia y el Comité de Redaccion acordaron en dar por finalizado el tema y no publicar otras cartas recibidas.

Con todo esto hemos asistido a un "incendio originado en una llama". La reflexion que surge de estos hechos, es que en
el debate cientifico debieran evitarse evocaciones o comparaciones historicas, que poco hacen al analisis de la cuestion
debatida. Reforzar un argumento con una metafora o evocacion de un condenable ya pasado, solo ocupa espacio y no
ayuda a fijar la posicion del expositor o autor.

El laberinto de la Verdad Cientifica suele ser oscuro y efimero. La claridad solo llega mediante el respeto al disenso y el
trabajo unificado.

Dr. Alberto Woscoff

Dra. Liliana Olivares

Dra. Ana Kaminsky

Dra. Alejandra Abeldano

Dra. Elina Dancziger

Dra. Maria Amelia Garcia

Dr. Roberto Glorio

Dra. Lilian Moyano de Fossati
Dra. Graciela Rodriguez Costa
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NECROLOGICA

El dia 9 de agosto del corriente afio, pasoé a la eternidad un gran Maestro de la Dermatologia Argentina con proyecciones
internacionales y grandes influencias en el campo de la odontologia.

El Prof. Grinspan se gradu en 1938, en la Facultad de Ciencias Médicas de Buenos Aires, a los 26 afios de edad e inicio
su carrera dermatolégica a los 35 anos. Durante 9 afios actué como médico rural. De regreso a Buenos Aires, en los afios
1947 y 1948 fue médico de los Servicios de Dermatologia del Hospital Italiano y de la Casa Cuna, cuyo Jefe era el Prof.
Luis E. Pierini, el Maestro de toda su vida. En 1949 fue nombrado Jefe de Trabajos Practicos de la recién fundada Catedra
de Dermatologia para Graduados, luego II Catedra de Dermatologia, dirigida por el Prof. Luis E. Pierini.

En 1951, fue uno de los fundadores de la revista Archivos Argentinos de Dermatologia, que se transformé en un 6rgano
de expresion no solamente de los dermatologos argentinos, sino de toda América Latina. El canje de esta Revista per-
mitio crear la Biblioteca de Archivos Argentinos De Dermatologia, actualmente denominada Prof. Dr. Dagoberto O. Pierini
en homenaje a sus aportes.

Fue uno de los fundadores y organizador del anual Curso Intensivo de Perfeccionamiento Dermatologico para
Graduados "Prof. Luis E. Pierini".

En 1957 crea en el Hospital Rawson, dentro de la Catedra, el Centro Municipal de Blastomas de Piel y Boca, siendo
nombrado su Director. Comienza a tener alumnos médicos y odontélogos y alli toma conciencia de que la Estomatologia
era una rama del conocimiento sin vocabulario semiolégico y se transforma en el creador de la semiologia de la mucosa
bucal. Desde entonces, la Estomatologia comienza a transformarse en un conocimiento cientifico. Llegé a publicar en
6 tomos su obra cumbre sobre las enfermedades de la boca, hoy 6rgano esencial de consulta para médicos y odont6lo-
gos. Por dicha estupenda obra fue designado Profesor Honorario de la Facultad de Odontologia de la Universidad de
Buenos Aires.

El Dr. Grinspan en 1959 gana por concurso su titulo de Profesor Adjunto de Dermatologia.

En 1963 interviene como Secretario General en la organizacion y desarrollo cientifico del V° Congreso Ibero-
Latinoamericano de Dermatologia presidido por el Maestro Luis E. Pierini.

En 1968 es nombrado por Concurso Jefe de Dermatologia del Hospital Durand, hasta el afio 1976. Fue brillante
Presidente de la Sociedad Argentina de Dermatologia (1979-1980). En 1985 la Academia de Ciencias Medicas de
Cordoba, lo designa Miembro Académico Nacional. Fue Presidente del Colegio Ibero-Latinoamericano (1972-1975),
donde publica una edicion en inglés de la Revista Medicina Cutanea L.L.A.

Aquél médico rural de sus primeros 9 afios de actividad médica, logr6 luego de décadas alcanzar su suefio dorado de
ser Dermato6logo.Todo ello s6lo fue obtenido con un esfuerzo tenaz y organizado de un luchador. El volumen de la obra
alcanzada fue logrado por sus dotes de trabajador incansable, planificador y organizador excepcional, minucioso en su
autocritica, brindando permanentemente su colaboracion y amistad.

Esa es la clave del éxito que el Profesor David Grinspan utiliz6 para que le permitiera una justa representacion en la his-
toria de la Dermatologia. Su vida cientifica es digna de ser imitada por la juventud médica Argentina.

Prof. Dr. Jorge Abulafia
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EDUCACION MEDICA

Principios basicos de
inmunohistoquimica

Introduccion
En la actualidad, la anatomia patologica dispone de diver-
sas técnicas diagnosticas auxiliares importantes, tales co-
mo la microscopia electronica, la citogenética, la citome-
tria de flujo, las técnicas moleculares (hibridacion in situ,
genética molecular y PCR) y la inmunohistoquimica.
Hoy en dia, esta ultima es la mas empleada en la dermato-
patologia diagnéstica. Introducida hace ya mas de 25
anos, su uso se ha generalizado en los ultimos 15 afos y
ello se debe, fundamentalmente, al desarrollo de abundan-
tes anticuerpos que pueden ser utilizados en tejido fijado
en formol e incluido en parafina, superando asi las prime-
ras fases, en donde la mayor parte de los anticuerpos tan
solo podian usarse en material fresco-congelado.

Aplicaciones de la inmunohistoquimica

Las principales aplicaciones de la inmunohistoquimica

son las siguientes:1

1. Determinacion de la estirpe u origen de una neoplasia
(ejemplo: proliferacion de células pequefias y redondas
en la piel).

2. Diagnostico diferencial entre benignidad y malignidad
de una lesion (ejemplo: determinacion de policlonali-
dad o monoclonalidad de un proceso linfoproliferativo
cutaneo).

3.Estudio de los factores pronosticos de neoplasias (ejem-
plo: analisis de la fraccion de proliferacion por medio
del Ki 67).

4. Caracterizacion de la arquitectura molecular de un teji-
do (ejemplo: alteraciones de la membrana basal en las
enfermedades ampollares - colageno IV- laminina).

5.- Deteccion de agentes infecciosos (ejemplo: Herpes Vi-
rus - HPV).

Técnica de la inmunohistoquimica
La inmunohistoquimica se basa en la deteccion de sustan-

CONTINUA

*Médico Dermatodlogo.
Servicio de Dermatologia.

Hospital Francés de Buenos Aires.

P. H. Prahl*

cias de los tejidos por medio del uso de anticuerpos (mo-
noclonales o policlonales).1

Sobre un corte histologico, se hace actuar una solucion
con la inmunoglobulina (anticuerpo), capaz de unirse es-
pecificamente al componente del tejido que se pretende
demostrar (antigeno). Los anticuerpos que se unen al an-
tigeno no son visibles por si mismos, por lo que es nece-
sario emplear sistemas de visualizacion; habitualmente, de
tipo enzimatico.

Entre los sistemas de visualizaciéon, podemos sefialar:

1. Sistemas de tipo peroxidasa- antiperoxidasa, en los cua-
les, luego de incubar con el anti- cuerpo primario(el di-
rigido contra la proteina que se desea detectar), se em-
plea un anticuerpo secundario (es decir, contra el anti-
cuerpo primario) en exceso, que hara de puente entre
el primario y un complejo de la enzima peroxidasa con
anticuerpo antiperoxidasa.

2. Sistemas de tipo avidina- biotina (ABC), en los que la
biotina se liga a los anticuerpos

secundarios, después de lo cual se incuba el tejido con
un complejo de avidina marcada con peroxidasa. Ac-
tualmente, la avidina es reemplazada por la estreptavidi-
na, que tiene mayor afinidad y menor tendencia a adhe-
rirse inespecificamente a los tejidos.

3. Sistemas de amplificacion catalizada de la sefial (CSA),
en los que se efectiia una inmunomarcacion convencio-
nal con el sistema biotina- estreptavidina (ABC) hasta el
paso del revelado.

Normalmente, las marcaciones con la enzima peroxidasa
se revelan con diaminobencidina (DAB), la cual permane-
ce incolora y estable hasta que se oxida con el oxigeno
proveniente de la degradacion del peroxido de hidrégeno
por la accion de la peroxidasa, precipitando como un de-
rivado de coloracion parda.

El sistema CSA emplea para el revelado tiramina biotinila-
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da, incolora y estable hasta que se oxida con el oxigeno
proveniente de la degradacion del peroxido de hidrégeno
por la accion de la peroxidasa y precipita en el tejido, de-
jando en éste gran cantidad de biotina. Posteriormente, el
tejido se incuba con estreptavidina ligada a peroxidasa, y
finalmente se efectda el revelado convencional con DAB.
Este ultimo sistema multiplica significativamente la sensi-
bilidad con respecto a los anteriores, permitiendo detec-
tar sustancias que resultaban imposibles de identificar.

Marcadores
1. De diferenciacion epitelial:
- Citoqueratinas
- Antigeno epitelial de membrana (EMA)
- Antigeno carcinoembrionario (CEA)
- Gross cystic disease fluidal protein (GCDFP)

2. De diferenciacion mesenquimal:

- Vimentina

- Desmina

- Actinas:

- actina muscular especifica

- actina muscular lisa

- actina muscular sarcomérica

- Antigeno relacionado con el Factor VIII
- CD31

- CD34

3. Neuroectodérmicos:

- Proteina S100

- HMB45

- Melan-A

- Enolasa neuronal especifica (NSE)
- Neurofilamentos

4. De diferenciacion neuroendocrina:
- Enolasa neuronal especifica (NSE)

- Cromogranina

- Sinaptofisina

5. De diferenciacion bematopoyética: (2)
Marcadores de estirpe

- Citoqueratinas (AE1/AE3)
- CD45

Marcadores de linaje
Linaje B

- CD20

-CD79a

Linaje T

- CD45RO

-CD3

Linaje NK

- CD56

Dermatologia

Marcadores de clonalidad
Restriccion de cadenas livianas
- Cadenas livianas Kappa y lambda
Proliferacion monotipica

- CD4

- CD8

Pérdida de antigenos

- CD7

- CD5

Coexpresion antigénica
-CD4 - CDS8

- CD20 - CD5

- CD20 - CD43

Marcadores de translocacion
- Bcl-2

-ALK

- Ciclina D1

Marcadores de activacion

- CD30

- EMA

Marcadores de proliferacion
- Ki67

Marcadores de origen

- Bcl-6

-CD10

Marcadores del sistema inmune accesorio
-CDla

- CDG6S8

Otros marcadores

-CD23

- CD5

-CD15

-CD138

- CD34

- Factor XIIla

Citoqueratinas

El citoesqueleto provee a las células su forma y estabili-
dad. Facilita el transporte de organelas dentro del cito-
plasma y comunica la membrana plasmatica con el nu-
cleo. Las células eucariotas tienen un citoesqueleto com-
puesto de tres tipos de proteinas filamentosas: los micro-
filamentos de actina, los filamentos intermedios y los mi-
crotubulos de tubulina.3

Los filamentos intermedios son estructuras de 7-10 nm
que fueron denominados asi por su diametro intermedio
entre los 6 nm de los microfilamentos de actina y los 25
nm de la tubulina de los microtubulos. Pueden dividirse
en seis subclases; dependiendo de las caracteristicas bio-
quimicas e inmunologicas, y de la distribucion especifica
en las células y los tejidos.

1. Citoqueratina: caracteristica de las células epiteliales.
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2.Vimentina: tipica de las células de origen mesenquimal.
3. Desmina: caracteristica de las células musculares.

4. Proteina glio fibrilar acida: en las células gliales.

5. Periferin: en los nervios periféricos.

6. Neurofilamentos: en las neuronas.

Las queratinas constituyen el grupo mas grande de filamen-
tos intermedios y pueden ser catalogadas y numeradas del
1 al 20 segun su peso molecular (PM) y punto isoeléctrico,
siendo la CK1 la de mayor PM y punto isoeléctrico y la
CK20 la de menor PM y punto isoeléctrico.4-5-6-7

Pueden clasificarse en:

Segun el peso molecular:

a) Bajo PM(nm): citoqueratinas presentes en los epitelios
simples.

b) Alto PM(nm): citoqueratinas presentes en los epitelios
complejos.

Segun el punto isoeléctrico:

1.Tipo I 6 CKs acidas: generalmente, son CKs de bajo PM,
presentes en los epitelios simples.

2.Tipo II 6 CKs basicas: generalmente, son CKs de alto
PM, presentes en los epitelios complejos.

Durante la embriogénesis, en los distintos estadios de di-
ferenciacion de las células epiteliales, se expresan distin-
tos tipos de citoqueratinas.

Cada miembro del tipo de CKs acidas tiene su correspon-
dencia dentro del grupo de CKs basicas; por lo tanto, és-
ta se expresa en las células en forma de pares de CKsy es-
ta expresion especifica se relaciona con los diferentes ti-
pos de epitelio.

Teniendo en cuenta estas propiedades, y que el patron de
reactividad de las CKs en un tejido tumoral es general-
mente predecible a partir de la expresion de las CKs en
su contrapartida normal, se han desarrollado anticuerpos
monoclonales (AMC) para los diversos tipos de CKs, con
un espectro variable de especificidad.

Anticuerpos anti queratinas

Panqueratinas (PAN- k)

Son conjuntos de anticuerpos monoclonales (cocktails)
que reconocen grupos de queratinas especificas.

AE1/AE3

AE3 reconoce un epitope comun a todos los miembros de
CKs tipo II o basicas.

Debido a la correspondencia con los miembros de CKs del
tipo I o acidas, funciona como un marcador universal de es-
tirpe epitelial. 6-7-89-10

En la piel normal, estos ACM marcan la epidermis, las glan-
dulas sudoriparas y los complejos pilosebaceos.

Constituye uno de los marcadores mas sensible en muchos

10
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carcinomas, reconociendo un mayor porcentaje de casos
cuando estos son pobremente diferenciados (capacidad dis-
criminativa).

También, es sensible para el reconocimiento de tumores
mesenquimales con diferenciacion epitelioide, como los
mesoteliomas, el sarcoma sinovial y el sarcoma epitelioide.
CAM-5.2

Reconoce solo una citoqueratina de tipo II (50 Kd) y dos
citoqueratinas de tipo I

(43 Kd y 39 Kd).7-8-9-10-11

Con este marcador se tifien solamente los adenémeros su-
doriparos y no los estratos de la epidermis normal.

Es efectivo en el reconocimiento de tumores con diferen-
ciacion neuroenddcrina, como los tumores carcinoides,
los carcinomas de células pequeiias de pulmoén y el carci-
noma de células de Merkel;y para la enfermedad de Paget
mamaria y extramamaria.

Citoqueratina 7 (Ck7)

Se halla presente en una gran variedad de epitelios sim-
ples y es de utilidad para el diagnoéstico diferencial de los
adenocarcinomas, teniendo en cuenta que los originados
en el tracto gastrointestinal mayoritariamente son negati-
vos para este marcador. Aproximadamente el 70% de los
mesoteliomas, y entre el 20-40% de los carcinomas neu-
roendocrinos son positivos para K7. Los carcinomas de
células escamosas de la piel son generalmente negativos,
mientras que los que se originan de epitelios escamosos
no cornificados, en particular el cuello uterino, a menudo
son positivos.4-7-12-13

Citoqueratina 20 (Ck20)

A diferencia de la Ck7, su rango de expresion es mas res-
tringido, y es 1til en el diagnoéstico diferencial de los ade-
nocarcinomas originados en el tracto gastrointestinal, es-
pecialmente los de origen colorectal. Ademas, la K20 es
positiva en la mayoria de los carcinomas de células transi-
cionales, el carcinoma de células de Merkel, el carcinoma
mucinoso primario de ovario, y los adenocarcinomas de
pancreas y vesicula biliar.4-7-12-14

Coexpresion coordinada de Ck7/Ck20

La expresion coordinada de estas dos CKs es de valor
diagnostico en la caracterizacion inmunopatologica del
sitio primario de origen de un carcinoma metastasico, y
en la diferenciacion entre los carcinomas mucinosos de
ovario y de colon. Ademas, es de utilidad en la enferme-
dad de Paget, en donde el patron de reactividad es varia-
ble, de- pendiendo éste de la localizacion de la enferme-
dad y de la malignidad subyacente.4-7-12

CK5/6
La mayoria de los mesoteliomas, los carcinomas de célu-
las escamosas, los carcinomas de células basales y los car-



Volumen IX - N° 4 - 2003

cinomas de células transicionales son positivos para
CK5/6, mientras que los adenocarcinomas son negati-
vos.4

K14

Los carcinomas de células escamosas y de células ba-
sales son mayoritariamente K14 positivos, mientras
que los adenocarcinomas son negativos. 4

K8

Los carcinomas de células basales, los mioepiteliomas y
los carcinomas de células escamosas son negativos para
K8.4

Coexpresion coordinada de K8/K14

En general, los tumores de la epidermis (carcinomas de
células escamosas, carcinomas de células basales, poroma
ecrino, etc.), glandulas sebaceas (adenoma sebaceo, nevo
sebaceo, etc.) y de los foliculos pilosos (tricoepitelioma,
quiste triquilemal, quiste triquilemal proliferante, etc.)
son K8 -/K14+, mientras que los tumores que se desarro-
llan a partir de las glandulas sudoriparas ecrinas (siringo-
ma,etc.) y glandulas sudoriparas apocrinas (hidradenoma
papilar, etc.) son K8+/K14 -. 4

Antigeno epitelial de membrana (EMA)
Es una glicoproteina localizada dentro de la membrana
apical de las células mamarias secretorias.9-15-16

En la piel normal, se ha demostrado la presencia del EMA
en las glandulas sudoriparas apocrinas y ecrinas, y en las
glandulas sebaceas. Los queratinocitos normales no se
marcan con el anticuerpo.

El EMA es positivo en la enfermedad de Paget mamaria y
extramamaria, y constituye un marcador util para la dife-
renciacion ecrina o sebacea de una neoplasia. También
puede ser positivo en algunos casos de carcinoma de célu-
las escamosas. A su vez, ha sido identificado en numerosos
carcinomas de diferentes localizaciones, incluyendo mama,
pulmoén, estobmago, intestino, prostata, rifion y tiroides.

Antigeno carcinoembrionario (CEA)

Es una proteina glicosilada que se encuentra normalmen-
te en las células caliciformes del intestino delgado y en las
células cilindricas altas y caliciformes del colon.(8-15)
En la piel normal, el CEA esta presente en las glandulas su-
doriparas apocrinas y ecrinas, pero ausente en las células
sebaceas.

Es 1til en el diagnoéstico de la enfermedad de Paget mama-
ria y extramamaria,y para determinar diferenciacion ecri-
na.Ademas, es positivo en las metastasis de adenocarcino-
ma y en diversos tumores epiteliales glandulares prima-
rios como el carcinoma de mama, colon y pancreas.
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Gross cystic disease fluid protein (GCDFP)

Es una familia de proteinas originalmente aislada del flui-
do quistico mamario.

Las secreciones luminal y acinar de las glandulas sudori-
paras apocrinas y ecrinas normales de la piel muestran in-
munorreactividad positiva.8

Se ha observado reactividad variable para la GCDFP en al-
gunos tumores anexiales cutaneos benignos y malignos, y
en los casos de enfermedad de Paget mamaria o extrama-
maria, aun sin evidencia de malignidad subyacente.

Vimentina

La vimentina es la mas evolutivamente conservada de los
filamentos intermedios y la primera en ser expresada du-
rante el desarrollo embriolégico, independientemente del
tipo celular.8-17

Durante la embriogénesis, la vimentina es reemplazada
por los filamentos intermedios especificos para cada una
de las lineas celulares, pero es retenida en las células me-
senquimaticas. Por lo tanto, es la tinica clase de filamento
intermedio que no esta restringida a limitados tipos celu-
lares (filamento intermedio poco especifico).

En la piel normal, el epitelio escamoso no se colorea, pe-
ro marca a los melanocitos de la union dermoepidérmica
y a distintos elementos dermohipodérmicos, como los fi-
broblastos y los dendrocitos, los vasos sanguineos y linfa-
ticos, los nervios, el musculo piloerector y los adipocitos.
Los sarcomas, los melanomas, las histiocitosis y la mayoria
de los linfomas expresan vimentina.

Ademas, existe un grupo de carcinomas que coexpresan
vimentina y queratina, como los carcinomas de tiroides y
de rifién, asi como los adenocarcinomas de pulmén y de
endometrio. En ellos, la inmunorreactividad de la vimenti-
na se limita a la porcion basal y paranuclear de la célula
tumoral, en contraste con la distribuciéon predominante-
mente apical de la queratina.

Desmina

La desmina es un filamento intermedio que se encuentra
principalmente en el musculo esquelético, el musculo
cardiaco y en el musculo liso visceral y de algunos vasos
sanguineos.

Ademas, esta localizada en el citoplasma de otras células
sometidas a stress mecanico, como por ejemplo, los axo-
nes de las células nerviosas.18-19-20

Expresion en los tumores benignos:
- algunos leiomiomas
- rabdomiomas

Expresion en los tumores malignos:

- algunos leiomiosarcomas (piel y tejido celular subcuta-
neo, tejidos blandos, ttero y tracto gastrointestinal)

11
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- rabdomiosarcomas

La frecuencia de expresion de la desmina es localizacion
dependiente, siendo mayor en los leiomiosarcomas uteri-
nos, seguidos por los que se encuentran en los tejidos
blandos, piel y tejido celular subcutaneo, y por altimo, en
los localizados en el tracto gastrointestinal.

Proteina S100

Es una proteina acida, ampliamente distribuida en el sis-
tema nervioso central (SNC) y periférico (SNP), aunque
no solo se limita a estos, sino que también se encuentra
en tejido no neural. 21

Expresion en los tejidos normales

- Sistema nervioso central: células gliales (astrocitos y oli-
godendrocitos)

- Sistema nervioso periférico: especialmente, en las célu-
las de Schwann.

- Otras células: melanocitos; células mioepiteliales de las
glandulas salivales, mamarias y sudoriparas; células de
Langerhans de la epidermis; células satélites de la médu-
la adrenal; condrocitos; adipocitos; etc.

Expresion en los tejidos tumorales

- gliomas y astrocitomas (SNC)

- schwannomas y neurofibromas (SNP)

- proliferaciones melanociticas de la piel, que incluyen el
melanoma y distintos tipos de nevos, como los: nevos
melanociticos congénitos, el nevo de Spitz, el nevo azul
y el nevo displasico.

- tumores mioepiteliales cutineos o mamarios

- histiocitosis de células de Langerhans

- feocromocitomas y paragangliomas

- sarcomas: liposarcomas, condrosarcoma, etc.

HMB 45

Es un anticuerpo monoclonal especificamente dirigido
contra una glicoproteina que constituye un componente
del complejo premelanosoma.22

Reacciona con los melanocitos adultos normales activa-
dos, y con lesiones melanociticas, que incluyen: los nevos
de células fusiformes y epitelioides, el nevo azul, el nevo
de Spitz, el nevo displasico y el melanoma (mayoritaria-
mente en aquellos con patron fusocelular).

En raros casos, el HMB45 marca lesiones no melanociti-
cas, entre las que se encuentran algunas lesiones del teji-
do nervioso, el sarcoma de células claras de los tendones
y las aponeurosis, y los tumores de células epitelioides pe-
rivasculares (angiolipoma, etc.).

Melan-A

Varios anticuerpos monoclonales reaccionan con un gru-
po antigénico glicoproteico denominado gp100 localiza-
do en las células de estirpe melanocitico. Un integrante

12
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de este grupo, el MART1, es reconocido por dos anticuer-
pos monoclonales denominado melan-A tanto en las po-
blaciones melanociticas no neoplasicas como neoplasi-
cas. 23

En la practica, el HMB45 y el MART1/melan -A son los an-
ticuerpos mas utilizados para confirmar la estirpe melano-
citica.

Marcadores como factor prondstico

En la dermatopatologia tumoral, la importancia de la in-

formacion pronostica se hace especialmente relevante en

los melanomas y en los linfomas. Se clasifican en tres gru-
pos:

1) Marcadores que indican proliferacion celular.

2) Anticuerpos que reconocen proteinas normales o mu-
tadas, codificadas por oncogenes o genes supresores tu-
morales.

3) Grupo heterogéneo, entre los que se encuentra la me-
talotioneina.24

Clasicamente, la evaluacion de la cinética celular ha
dependido del computo del nimero de mitosis; mas
recientemente, se emplean otras técnicas, como son
las basadas en la citometria de flujo, en la visualiza-
cion de las proteinas argirofilas asociadas a las regio-
nes organizadoras del nucléolo (Ag NOR) y en la iden-
tificacion inmunohistoquimica de antigenos presentes
en las células proliferantes. Los dos anticuerpos mas
utilizados para detectar ese tipo de antigenos son: el
MIB1, que reconoce el antigeno Ki67, y el PC10, que
reconoce el antigeno nuclear de la célula proliferante
(PCNA/ ciclina).
El Ki 67 es una proteina nuclear que estia presente en
las células proliferantes en todas las fases del ciclo ce-
lular, excepto en GO. El PCNA es una proteina presen-
te en las células proliferantes y juega un papel crucial
al inicio de la proliferacion celular.
El gen supresor tumoral p53 codifica una proteina de
53 Kd, implicada en la regulacion del ciclo y en la pro-
liferacion celular, y es susceptible de numerosas alte-
raciones, siendo la mas comun la mutacién puntual.
Las mutaciones de este gen se consideran como las
mas frecuentemente asociadas a tumores solidos ma-
lignos y a la progresion tumoral. La proteina p53 mu-
tada es mas estable que la normal y se acumula en las
células, lo que permite su identificacion inmunohisto-
quimica. Existen algunas dificultades al interpretar los
resultados de una inmunotincion positiva:

a) La tincion positiva no significa que exista una muta-
cion, ya que la p53 se puede estabilizar por factores
distintos a la mutacion.

b) La mayor parte de los anticuerpos detectan tanto la
proteina normal como la mutada, y s6lo el anticuer-
po p53-240 reacciona exclusivamente con un epito-
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pe de las formas mutadas. Por lo tanto, la interpreta-

cion de una inmunotinciéon positiva con p53 debe

ser cautelosa.
No existen resultados de una significacion pronostica
incuestionable con estos anticuerpos; ni en los mela-
nomas, ni en los linfomas cutaneos. Sin embargo, pare-
ce demostrado que en los melanomas existe una ma-
yor expresion de antigenos de proliferacion y de p53
que en los nevos, y que esta expresion antigénica se
incrementa con la progresion tumoral.

Conclusiones
La inmunohistoquimica es una técnica complementaria
en la que deben realizarse un panel de anticuerpos (no se
debe basar el diagnostico en el resultado de un dnico
marcador),y que los datos obtenidos se deben interpretar
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exclusivamente en el contexto de un analisis morfologico
completo, que incluye las caracteristicas macroscopicas y
microscopicas de la lesion objeto de estudio.

Por lo tanto, siempre se deben valorar en forma conjunta
la clinica, la morfologia y la inmunohistoquimica en la
practica diagnostica.

Agradecimientos
Agradezco a los Dres. Gabriel Magarifios, Marina Narbaitz
y Roberto Schroh por las correcciones y los aportes reali-
zados

P. H. Prahl:  Av. San Martin 348 1°F. Ramos Mejia (1704).
Pcia. Buenos Aires — Rep. Argentina.

1. Magarifios,G.: Procedimientos
diagnésticos. Inmunohistoquimica
en dermatologia (Primera parte).
Dermatologia Argentina. 1997;
vol. Il N° 1: 80- 82.

2. Magarinos,G.: Comunicacién
personal.

3. Label, M.G.; Dickson, C.: Citoes-
queleto y moléculas de adhesién
implicadas en las estructuras de co-
municacion y unién de los querati-
nocitos. Los desmosomas y hemi-
desmosomas. Dermatologia Ar-
gentina. 2000; vol. VI N° 3: 183-
200.

4. Chu, PG.; Weiss, L.M.: Keratin
expression in human tissues and
neoplasms. Histopathology. 2002;
40: 403-439.

5. Moll, R.; Franke, W.; Schiller, D. y
col.: The catalogue of cytoquera-
tins. Patterns of expression of nor-
mal epithelia, tumors and cultural
cells. Cell. 1982; 31:11-24.

6. Battifora, H.: Cursillo de inmu-
nohistoquimica y seminario de |3-
minas. Problemas de diagndstico
en la patologfa de los procesos
neoplasicos. Congreso Argentino
de Patologia. Hand out 1988.

7. Gown, A.: Uses of antibodies to
cytokeratin subtypes in the analysis
of indifferentiated tumors. XXII In-

ternational Congress of the Inter-
national Academy of Pathology.
Had out 1998.

8. Wallance, M.; Smaller, B.: Inmu-
nohistochemistry in diagnostic der-
matopathology. Journal of the
American Academy of Dermato-
logy. 1996; vol. XXXIV N° 2: 163-
183.

9. Nelson, W.; Battifora, H.; Santa-
na, H. y col: Specific keratins as
molecular markers neoplasms with
stratifical epithelial origin. Cancer.
1984, 44: 1600-1603.

10. Listrom, M.; Dalton, L.: Compa-
rison of keratin antibodies
AE1/AE3 and CAM- 5.2. Am. J.
Clin. Pathol. 1987; 88:279-301.
11. Battifora, H.; Silva, E.: The use
of antikeratin antibodies in the in-
munohistochemical distinction bet-
ween neuroendocrine (merkel cell)
carcinoma of the skin, limphoma
and oat- cell carcinoma. Can-
cer.1986; 58:1040-1046.

12. Wang, E.: Coordinate expres-
sion of cytokeratins 7 and 20 defi-
ne unique subsets of carcinomas.
APPL Inmunohistochemistry. 1995;
3:99-107.

13. Remekers, F.: Use of monoclo-
nal antibodies to keratin 7 in the
differential diagnosis of adenocar-

cinomas. Am. J. Pathol. 1990; 136:
641-655.

14. Moll, R.; Lowe, A.; Lanfer, J. y
col.: Citokeratin 20 in human carci-
nomas. Am. J. Pathol. 1992; 140:
427-447.

15. Heyderman, E.; Graham, R.;
Chapman, D. y col: Epithelial mar-
kers in primary skin cancer: an in-
munoperoxidase study of the distri-
bution of epithelial membrane an-
tigen (EMA) and carcinoembrionic
antigen (CEA) in 65 primary skin
carcinomas. Histopathology. 1984;
8: 423- 434,

16. Pinkus, G.; Kurtin, P.: Epithelial
membrane antigen: a diagnostic
discriminant in surgical pathology.
Hum. Pathol. 1985; 16: 929-940.
17. Elias, J.: Inmunohistopathology.
A practical approach to diagnosis.
American Society of Clinical Patho-
logists. 1990.

18. Osborn, M.; Altmannsberger,
M.; Debus, E. y col: Differentiation
of the major human tumor groups
using conventional and monoclo-
nal antibodies specific for indivi-
dual intermediate filaments pro-
teins. An. NY Acad. Science. 1985;
455: 649- 688.

19. Osborn, M.; Altmannsberger,
M.; Schaver, A.: Antibodies to dif-

Referencias

ferent intermediate filament pro-
teins. Lab. Invest. 1987; 45: 427-
434.

20. Walase, I.; Donto, S.; Fischman,
D.: Detection of desmin- contai-
ning intermediate filaments in cul-
tured muscles and non- muscle
cells by inmunoelectron micros-
copy. Cell Biol. 1983; 96: 401-408.
21. Nakojima,T.; Watanabe, S.; So-
to, Y. y col.: Inmunohistochemical
demostration of S100 protein dis-
tribution in normal and neoplastic
tissues and diagnostic application..
Cancer. 1982; 50: 912.

22. Esclamado, R.; Gown, A.; Vo-
gel, A.: Unique proteins defined by
monoclonal antibodies specific for
human melanoma. Am. J. Surg.
1986, 152: 376- 385.

23. Dabbs, D.: Inmunohistologic
features of melanocytic neoplasms.
Diagnostic Inmunohistochemistry.
Churchil livingstone. 2002: 151-
152.

Fraga Fernandez, J.: Inmunohisto-
quimica diagnostica en dermatopa-
tologfa tumoral maligna. Actas der-
mosifiliogr. 1997; 88: 233-251.

13



Volumen IX - N°4 - 2003

14

Dermatologia

Cuestionario de autoevaluacion

Apellido y Nombre:

Matricula profesional: N° de inscripcion al PRONADERM:

Horas crédito: 3 Categoria: *(1)

Requisito: 70% de respuestas correctas

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

*(1): Categoria libre: los créditos pueden ser asignados a la categoria que el inscripto determine segln su conveniencia
(de I a III, segin el Reglamento PRONADERM). Marcar claramente la categoria elegida.

1. La inmunohistoquimica es util para:

a) determinar, junto con la morfologia,
la histogénesis de una neoformacion.

b) detectar distintos agentes infecciosos.

©) determinar la clonalidad de un proceso
linfoproliferativo.

d) estudiar los factores pronosticos de una neoplasia.

e) todas son correctas.

ool Od

2. La cromogranina es un marcador:
a) de diferenciacion epitelial.

b) de diferenciacion mesenquimal.
©) neuroectodérmico.

d) de diferenciacion neuroendocrina.
e) de diferenciacion hematopoyética.

ooUddod

3. La mayoria de los melanomas son:
a) vimentina + .

b) proteina S100 + .

¢) HMB45 +.

d) melan-A + .

e) todas son correctas.

Lcoodo

4. El perfil inmunohistoquimico ACL +/ CD20+/CD3-
es caracteristico de un:

a) carcinoma.

b) sarcoma.

<) melanoma.

d) linfoma no Hodgkin B.

e) linfoma no Hodgkin T.

ooUddod
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5) ¢Cual de los siguientes marcadores muestra inmunorre-
actividad positiva en una metastasis cutanea por adenocar-

cinoma?

) vimentina.
b) antigeno carcinoembrionario.

¢©) desmina.

d) antigeno comun leucocitario.

e) CD34

ooo0ddd

Fe de erratas

En el trabajo "Lupus eritematoso"

Debe decir: Lupus sabanon

Donde dince: Lupus perniotico
Debe decir: Lupus pernio

Dermatologia Argentina Vol. IX, N° 2, 2003, pag. 82
Autores: A. Kaminsky, M. Diaz, M. Prada y E. Dancziger

Donde dice: Lupus sabaiion o lupus pernio

*

Las afecciones articulares son frecuentes en
pacientes con psoriasis. Su prevalencia pue-
de ser mucho mayor que la aceptada hasta
ahora. En un estudio reciente de 5.795
miembros de la Asociaciéon Noérdica de Pso-
riasis se encontré manifestacion articular
en el 30%, lo que estad bastante lejos del
7% descripto previamente. Dadas las nu-
merosas medicaciones que pueden detener
o demorar el dafio articular, un diagnoéstico
temprano de la artritis psoriasica puede in-
cidir positivamente en la calidad de vida
del paciente.

Am J Clin Dermatol 2003.4:441-7
Lilian Fossati

*

La policondritis recidivante es una afeccion
rara, pero también poco diagnosticada.
Tiene un posible origen autoinmune, dado
que se encuentran anticuerpos contra cola-
geno nativo (Il, IX, XI) y respuesta inmune
mediada por células contra componentes
del cartilago. El pronéstico es dificil de pre-
decir. Se la ha descripto principalmente en
poblaciones caucasicas. Se revisan los casos
vistos durante tres afios en Singapur para
comparar su clinica y posibles complicacio-
nes en poblaciones caucasicas y orientales.
Se llega a la conclusiéon de que la clinica es
idéntica en ambos grupos, pero los pacien-
tes orientales suelen tener menos manifes-
taciones cutaneas, renales o del SNC y mas
compromiso del arbol respiratorio.

Singapore Med J 2003;44:197-200
LF

*

Una técnica con gran significado potencial
en la escision quirdrgica del melanoma, es
la que se aplica a tumores malignos no me-
lanoma para delinear los margenes de los
mismos. Se utiliza una cdmara, una fuente
de luz monocromatica y luz polarizada
multiespectral.

J Invest Dermatol 2003;121:259-266
LF
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Dermatosis por IgA
lineal del adulto

Linear IgA disease of adult

Emilia Cohen Sabban,*** Maribel Trujillo,****
Rodrigo Castellanos,**** Alberto Woscoff,**
Hugo N. Cabrera,* Maria Juarez, *****

Gabriel Casas*****

Resumen
La dermatosis por IgA lineal es una enfermedad ampollar, subepi-
dérmica, autoinmune y adquirida. Su etiologia se desconoce; sin em-
bargo, se reconocen algunos factores desencadenantes. Se caracteri-
za por el depésito lineal de IgA en la zona de la membrana basal. La
dapsona es el farmaco de eleccién en la mayoria de los pacientes.
Se presenta un caso y se realiza una revision de la bibliografia (Der-
matol Argent 2003; N° 4:).

Palabras claves: enfermedad por IgA lineal, dermatosis ampollar
IgA lineal.

Abstract
The linear IgA disease is an acquired, autoimmune, subepidermic bullous
disorder. Although its aetiology is unknown many triggering factors ha-
ve been identified. It is characterized by a linear deposit of IgA in the ba-
sal membrane zone. Several studies of immuno-electron-microscopy and
immunoblotting shed light in understanding its genesis.
Dapsone is the treatment of choice for the majority of the patients.
We present a case and review the relevant literature (Dermatol Argent
2003; N° 4:).

Keywords: linear IgA disease, linear IgA bullous dermatoses

Introduccion
La dermatosis por IgA lineal (LAD) fue descripta por prime-
ra vez por Jablonska y Chorzelski, en 1979, como una enfer-
medad ampollar subepidérmica autoinmune, que comparte
caracteristicas clinicas, histologicas y de microscopia elec-
tronica con la dermatitis herpetiforme y el penfigoide ampo-
llar, de los que se diferencia por el deposito lineal de IgA en
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la zona de la membrana basal (ZMB).

Se presenta el caso de una paciente que consulté en
nuestro Servicio de Dermatologia con caracteristicas cli-
nicas, histologicas y una inmunofluorescencia directa de
dermatosis por IgA lineal.

Caso clinico
Paciente de 23 afos, de sexo femenino, procedente del
interior del pais.Tenia antecedentes de gastritis y estaba
en tratamiento con antiacidos; fumaba 10 cigarrillos/dia.
No habia otros datos relevantes. En el examen fisico pre-
sentaba una erupcion cutanea, de una semana de evolu-
cion, con ampollas grandes que se asentaban sobre piel
eritematosa (Foto 1), erosiones y costras (Foto 2), tam-
bién ronchas eritematoedematosas y algunas lesiones en
escarapela, acompanadas por intenso prurito.Al comien-
zo las lesiones aparecieron en el abdomen y la mucosa la-
bial, y luego se extendieron al tronco anterior y poste-
rior, tomando las regiones mamaria y periumbilical, la
raiz de los muslos y los gliteos.
Se realizaron dos tomas de biopsia, una de piel lesional y
otra perilesional, para examen histopatologico con he-
matoxilina-eosina (Foto 3). Este mostré una ampolla su-
bepidérmica con infiltrado de polimorfonucleares neu-
trofilos. La inmunofluorescencia directa (Foto 4) mostré un
deposito lineal de inmunoglobulina A en la unién dermoe-
pidérmica. Con estos datos se formul6 el diagnostico de
dermatosis por IgA lineal del adulto. Se inici6 el tratamien-
to con 100 mg/dia de dapsona, con mejoria de las lesiones
a los 20 dias. Con posterioridad la paciente retorn6 a su lu-
gar de origen, por lo que perdimos el contacto.

Discusion
La dermatosis por IgA lineal (LAD), variedad del adulto,
es mas frecuente en el sexo femenino. Se puede presen-

Foto 1. Ampollas con distribucion herpetiforme sobre una base

eritematosa.

Dermatologia

Foto 2. Erosion y costra en la mucosa y la semimucosa del labio
inferior.

Foto 3. Ampolla subepidérmica con infiltrado de polimorfonu-
cleares neutrofilos.

Foto 4. Depésito lineal de inmunoglobulina A en la unién der-
moepidérmica.
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tar en un rango de edades amplio, que abarca desde los
14 hasta los 83 anos. Su definicion incluye los siguientes
conceptos:2
- Enfermedad ampollar subepidérmica autoinmune
- Deposito de IgA lineal en ZMB
- No asociacion con enteropatia por sensibilidad al gluten
- Responde a la dapsona
- Asociacion al HLA B8 y DR3 en un tercio de los pa
cientes.
A pesar de que se desconoce su etiologia, se reconocen
como factores desencadenantes situaciones que desafian
el sistema inmune. Entre ellas los traumatismos y las que-
maduras. En el 26% de los pacientes hay antecedentes de
infeccion, ya sea del tracto respiratorio superior, fiebre ti-
foidea, brucelosis o tétanos, septicemias por gramnegati-
vos, estafilodermias o faringitis estreptococicas.
Estos factores desencadenantes actiian a través de citoci-
nas, mediadores de la inflamacion y reactantes de fase
aguda, que inducen la activacion y expansion de linfoci-
tos autorreactivos. Esto da como resultado la cooperacion
de linfocitos T-B que como producto final dan autoanti-
cuerpos.3
Se han descripto varios casos de LAD del adulto inducida
por farmacos -la vancomicina es la mas frecuente-, tam-
bién se han mencionado el captopril,la amiodarona,la pe-
nicilina, la difenilhidantoina, el diclofenac y el litio.4 La
LAD del adulto inducida por farmacos se diferencia de la
idiopatica en que remite en forma espontanea, una vez
que el farmaco inductor se suspende, en alrededor de 5
semanas; el compromiso de las mucosas es menos fre-
cuente y el depésito inmune desaparece de la piel una
vez que las lesiones se resuelven.4
Entre las asociaciones, en pacientes con LAD del adulto la
incidencia de procesos linfoproliferativos malignos, como
linfomas de Hodgkin y no Hodgkin, leucemias y plasmo-
citomas, es significativamente superior a la esperada en la
poblacion general.5
La clinica es heterogénea. En su forma tipica se presenta
con grupos de vesiculas y ampollas tensas de gran tama-
fio, muy pruriginosas o acompafadas por sensacion de
ardor. Se asientan sobre piel eritematosa o normal y adop-
tan una configuracion en roseta o collar de perlas. Las lo-
calizaciones mas frecuentes son el tronco y las extremida-
des,en el 50% de los casos llega hasta las manos y los pies.
El compromiso mucoso se observa en el 80% de los pa-
cientes y es de grado variable.Tanto en la boca como en
los genitales se observan ampollas y erosiones dolorosas,
también gingivitis. Cuando compromete la laringe se ma-
nifiesta con disfonia, mientras que en el nivel nasal lo ha-
ce con sensacion de cuerpo extrafio, sangrado y costras.
La afectacion ocular es casi siempre sintomatica y en los
€asos mas severos se constata cicatrizacion definitiva con
simbléfaron.6,7
Las formas clinicas atipicas pueden ser similares a derma-
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titis herpetiforme, penfigoide ampollar, eritema polimorfo
o penfigoide gestacional; de ahi su polimorfismo lesional
con papulas eritematosas, placas urticarianas anulares po-
liciclicas, vesiculas, ampollas y lesiones en escarapela.2 4
En el estudio histopatologico se observa una ampolla su-
bepidérmica que bien puede asemejarse a la dermatitis
herpetiforme, con microabscesos de neutrofilos, fibrina y
leucocitoclasia en las papilas dérmicas, o al penfigoide
ampollar, con eosinoéfilos en el interior y por fuera de la
ampolla. En ocasiones se encuentran caracteristicas de
ambas enfermedades en la misma biopsia.1,6

La inmunofluorescencia directa (IFD) muestra el deposi-
to lineal de IgA a lo largo de la ZMB, en algunos casos en
coexistencia con depositos de IgG, IgM o fraccion 3 del
complemento (C3), lo que dificulta su diagnostico.8,9

La inmunofluorescencia indirecta (IFI) con piel intacta
como sustrato arroja un 37% de positividad para IgA.10
Cuando la piel se trata con cloruro de sodio 1 molar (Salt
Split), en la mayoria de los casos se observa que el depo-
sito de IgA se une al techo de la ampolla y s6lo en pocas
ocasiones a ambos lados o al piso de ella. Ademas, esta técni-
ca permite incrementar a 57% la positividad de la IF1.10

En estudios con inmunomicroscopia electrénica e immu-
noblotting los autoanticuerpos IgA se localizan en la lami-
na lucida, la sublamina densa o a ambos lados de la lami-
na densa (imagen en espejo) y estan dirigidos contra an-
tigenos diferentes de la ZMB.11

Todos los anticuerpos que se unen al hemidesmosoma o
a la lamina licida reconocen proteinas en extractos epi-
dérmicos con peso molecular de 180 kDa a 97 kDa; los
que se unen a la lamina densa reconocen proteinas de
180y 285 kDall y los que lo hacen al colageno VII de las
fibrillas de anclaje reconocen las proteinas de 250 kDa.4
La proteina de 97 kDa/120 kDa asociada a la epidermis,
identificada como el antigeno diana mayor de la LAD, po-
dria corresponder a un péptido asociado con los filamen-
tos de anclaje dentro de la lamina lacida.4

En su evolucion el 52% de los pacientes presenta remi-
sion espontanea, entendida como ausencia de lesiones
cutaneas o mucosas, con mejoria de los sintomas sin tra-
tamiento. La enfermedad puede durar semanas a muchos
aflos en su curso cronico, con periodos de exacerbacion
y remision.2,8 En el embarazo a menudo hay mejoria de
la enfermedad durante el segundo trimestre, seguida por
una recaida alrededor de los tres meses posparto.12

El diagnostico diferencial se plantea con otras enfermeda-
des ampollares, como la dermatitis herpetiforme, el penfi-
goide ampollar, el eritema multiforme y el penfigoide ges-
tacional, entre otras.

En la dermatitis herpetiforme la IFD se caracteriza por el
deposito granular de IgA en el vértice de las papilas dér-
micas. La IFI es negativa. Se asocia a enteropatia sensible
al gluten. El 88% de los pacientes tiene HLA B8 y el 100%,
HLA DQW?2 y HLA DR3.
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En el penfigoide ampollar hay deposito lineal de IgG y C3.
Se diferencia del eritema polimorfo en que histologica-
mente hay una ampolla subepidérmica, queratinocitos ne-
croticos, degeneracion hidropica de la basal e infiltrado
linfohistiocitario. La inmunofluorescencia muestra depo-
sitos de IgM, C3 y fibrina en las paredes vasculares.13

Tratamiento
Los pacientes con LAD que cursan una enfermedad leve
pueden ser controlados con corticoides topicos. En la ma-
yoria de los pacientes es de eleccion la administracion sis-
témica de dapsona.
Tanto con dosis bajas, de 25-50 mg/dia, como con dosis
de hasta 150 mg/dia se han obtenido buenas respuestas
terapéuticas. Los efectos colaterales por lo general apare-
cen con dosis que superan los 100 mg/dia, entre ellos
mencionamos la anemia hemolitica y la metahemoglobi-
nemia; con menor frecuencia la neutrofilia.8
En los casos en que la mejoria no es la deseada, se requie-
re la combinacién con corticoides por via oral en dosis
bajas.8,14
Otros farmacos que pueden utilizarse son la sulfapiridina
y la sulfametoxipiridazina. La primera a menudo es mal
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tolerada y puede producir reaccion alérgica, hepatitis y
agranulocitosis. La dosis sugerida es de 250 mg/dia a 3
g/dia, con las que se logra controlar la enfermedad en un
periodo breve.

La sulfametoxipiridazina en dosis de 250 mg/dia a 1,5
g/dia es otra posibilidad y es mejor tolerada que la ante-
rior.8

La combinacion de dapsona con sulfapiridina o sulfame-
toxipiridazina esta perfectamente indicada en los casos
en que el paciente no tolera las dosis sugeridas y la res-
puesta terapéutica no es la buscada. De esta manera se
utilizan ambas en dosis mas bajas con menores efectos
adversos y buena respuesta.14

No podemos dejar de mencionar el tratamiento combina-
do de nicotinamida con tetraciclinas, utilizado también en
otras enfermedades ampollares. Los resultados son media-
namente aceptables, con la ventaja de baja toxicidad a di-
ferencia de otras modalidades terapéuticas.15

Por ultimo, en aquellos casos de dificil manejo el uso de
inmunosupresores, como la azatioprina o la ciclofosfami-
da, son un recurso extremo.8,15

E. Cohen Sabban: Arenales 1446 1° C (1062) Buenos Aires.
E-mail: emics@arnet.com.ar
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tica de localizacién unilateral-zoniforme. Uno de ellos presentaba ade-
mas lesiones clinicamente compatibles con morfea en su variedad liquen
escleroso y atréfico. No se hallaron patologias asociadas. En ambos casos
se efectud biopsia de la piel aparentemente sana contralateral y al com-
pararlas se observo que ambas presentaban haces afinados de colageno
en la dermis reticular, con espacios amplios entre ellos orientados en for-
ma paralela a la superficie de la piel. Se comentan aspectos relacionados
con la ubicacién nosoldgica de la atrofodermia idiopatica de Pasini-Pie-
rini (Dermatol Argent 2003; N° 4: ).

Palabras clave: atrofodermia idiopatica, morfea, topografia unilateral.

Abstract
Two cases of unilateral morphea (Pasini-Pierini idiopathic atrophoderma)
with zosteriform distribution are reported. One of them shows stereotypi-
cal lesions of lichen sclerosus et atrophicus. Pathologic findings showed a
thinned dermis in which collagen bundles were reduced in diameter, and
distinctly separated from one another, oriented in a parallel fashion to the
skin surface. No other associated abnormalities were found. Treatment
with topical calcipotriene plus oral doses of vitamin E was not successful.
Some aspects related to the nosologic location of the idiopathic atropho-
derma (Pasini—Pierini) are discussed (Dermatol Argent 2003; N° 4:).

Key words: morphea, unilateral atrophoderma idiopathic.
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Introduccién
La atrofodermia idiopatica de Pasini-Pierini (AIPP) fue
descripta en 1923 por Pasini, quien la denominé "atrofo-
dermia idiopatica progresiva".1 Con posterioridad, en
19306, Pierini eliminé el término de "progresiva" al obser-
var que las lesiones en su mayoria permanecian estables.2
La localizacion unilateral no es frecuente. Comunicamos
dos casos y efectuamos una referencia acerca de la ubica-
cion nosologica de la AIPP.

Casos clinicos
Caso 1
E M., varon de 19 afios, argentino, con domicilio en la pro-
vincia de Buenos Aires, consulté en 1998 porque desde
hacia 6 afios presentaba lesiones, maculares en su comien-
70, que fueron evolucionando hacia areas deprimidas con
bordes bien delimitados; castafo-claras al principio y os-
curas después. Se localizaban en el dorso de la linea me-
dia hacia el flanco derecho, con un patron "zosteriforme"
que se esfumaba en el abdomen. Eran asintomaticas, la
sensibilidad se conservaba y la palpacion detectaba una
induracion leve en el centro de las placas atroficas. Las le-
siones abarcan por confluencia una superficie importan-
te de piel y ocasionaban un cuadro llamativo, con trastor-
nos emocionales para el paciente (Foto 1).
Los examenes de laboratorio, el colagenograma y la radio-
grafia de torax eran normales. Se efectuaron dos biopsias,
una de la piel afectada y otra contralateral; en la del area
atrofica se observaba la dermis mas fina, con nimero y ta-
mano de los haces de coligeno de la dermis reticular dis-
minuidos y los cordones de colageno separados por am-
plios espacios "vacios", en comparacion con la contralate-
ral (Fotos 2y 3).
Diagnostico: atrofodermia idiopatica de Pasini-Pierini. La
evolucion fue de estabilidad y la respuesta al calcipotriol
local y a la vitamina E (1000 UI por dia via bucal) fue nula.

Caso 2

R.D.,una mujer de 26 aflos nacida en Pert, con un hijo sa-
no, en marzo de 2001 consult6 por la presencia desde ha-
cia 10 anos de lesiones maculares y placas hiperpigmen-
tadas, estas ultimas deprimidas, netas en sectores y en
contigiliidad con las lesiones maculosas en otros. Eran de
color castafio oscuro y en el centro de las mas antiguas se
observaban pequeiias areas induradas de color marfil, ca-
racteristicas de la morfea superficial denominada liquen
escleroso y atrofico. El area afectada abarcaba el hemiab-
domen, la pelvis y el muslo izquierdo.

Cuanto mas antiguas eran las placas, mayor era su hiper-
pigmentacion; eran asintomaticas y la sensibilidad se con-
servaba. (Fotos 4 y 5) Los examenes complementarios re-
velaron una eosinofilia de 9,6%, que se normalizé luego
de tratamiento empirico con un antiparasitario de amplio
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Foto 1. Placas atrofodérmicas unilaterales.

Foto 2. Epidermis normal con afinamiento de la dermis reticu-

lar (caso 1). (H-E 100 X.)

Foto 3. Piel sana contralateral del caso 1.
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espectro, y una anemia leve, que mejor6 con hierro y aci-
do folico por via bucal. El colagenograma vy la radiografia
de térax eran normales. La biopsia de piel afectada mos-
tr6 cambios similares a los del caso 1 segun la compara-
cién con su contralateral.

Diagnéstico: atrofodermia idiopatica con intensa hiper-
pigmentacion de la capa basal (Dr. Gai).

Evolucion sin cambios y respuesta nula a la misma medi-
cacion del caso 1.

oI

i

Foto 4. Caso 2, atrofodermia zosteriforme con pigmentacion
intensa y pequenias areas de liquen escleroso y atréfico.

Foto 5. Extension al muslo, lesiones mas recientes (caso 2).

Discusion
En 1923 Agustin Pasini comunico el caso de una mujer de
21 afios con lesiones de 4 afios de evolucion.1 Con pos-
terioridad, Pierini, Borda y col. publicaron varios casos de
esta patologia, algunos con disposicion zoniforme, a la
que designaron sin el término "progresiva", dado por Pasi-
ni, y diferenciando una forma primitiva, pura o idiopatica,
y otra que puede evolucionar a una morfea.2,3 Canizares,
en 1954, introdujo la AIPP en la literatura norteamerica-
na.4 Con anterioridad en nuestro medio se habian comu-
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nicado casos en los que coexistian lesiones de morfea, li-
quen escleroso y atrofico, y atrofodermia, incluso en una
sola placa de un mismo enfermo.5,10 Por ello, en 1953
Abulafia escribio: "... Es evidente también que esos dos as-
pectos destacados se contindan uno al otro como etapas
de un mismo proceso y que se trata, en realidad, de una
esclerodermia en placas que termina en una atrofoder-
mia de Pasini...". Ya estaba instalada la controversia acer-
ca de la ubicacion nosologica de la AIPP o su inclusion
dentro de la esclerodermia localizada.7,11 Siguiendo con
las publicaciones nacionales, algunos autores considera-
ban que la AIPP reunia caracteristicas suficientes para ser
considerada una entidad aparte,12 mientras que otros la
incluian entre las variantes de morfea.13

Aunque poco frecuentes, los casos unilaterales se han pu-
blicado en forma aislada; su unica diferencia con la forma
clasica es la topografia sistematizada.2,15,16 Bisaccia y
col.,en 1982, comunican un caso que evoluciono a escle-
rodermia sistémical7 y en 1996 Carrington y col. descri-
bieron lo que para ellos era una nueva entidad, a la que
denominaron "atrofodermia elastolitica discreta", con una
superposicion de clinica e histologia de atrofodermia y
anetodermia, y que a nuestro entender solo representa
un aspecto morfolégico de anetodermia.18

La etiologia se desconoce; se atribuy6 un papel a Borrelia
burgdorferi, pero los resultados no son en absoluto con-
cluyentes.19 Desde el punto de vista histopatologico, hay
que recordar que es conveniente efectuar una biopsia de
la piel contralateral aparentemente sana; el patréon carac-
teristico es el de una dermis afinada, con haces finos de
colageno separados por espacios vacios y orientados pa-
ralelamente a la superficie de la piel; puede haber hiper-
pigmentacion de la capa basal,y en la dermis reticular, un
moderado a leve infiltrado linfocitario con predominio
perivascular e intersticial.20

En 1995 Jablosnska y col. afirmaron que la AIPP era una
forma "abortiva" de morfea primaria,21 concepto que re-
pite Vigliolia en su clasificacion de morfea.22

La palabra "atrofia" literalmente significa falta de nutri-
cion, ausencia de desarrollo de cualquier parte del cuer-
po, vy, en biologia, disminucién del nimero o tamafio o
ambas cosas a la vez de uno o varios tejidos que forman
un organo. En la Dermatologia se la ha utilizado en forma
poco clara, por ejemplo, "primaria" o "secundaria" ("atro-
fia maculosa" para designar la anetodermia). Casi desde
su primera descripcion, en 1923, se discute si la atrofo-
dermia idiopatica es una entidad aparte o simplemente
es una variedad morfologica de morfea. Los partidarios de
la primera opcion argumentaban que la AIPP carece de
induracion y no posee el halo liliaceo inflamatorio de la
esclerodermia localizada.4 Sin embargo, con posteriori-
dad predominé el concepto de que la AIPP y la morfea
son una misma entidad.6-8,20-23 Las principales razones
son las siguientes: en algunos pacientes con AIPP se desa-
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rrollan placas de morfea en otros sitios de la piel (y tam-
bién liquen escleroso y atrofico, que es una morfea super-
ficial), las lesiones presentes en el centro de las placas de
AIPP presentan induracion y en el examen histopatologi-
co su aspecto es indistinguible de la morfea en involucion
(en 1961, 11 de los 22 pacientes diagnosticados original-
mente por Pierini y col. desarrollaron lesiones tipicas de
morfeal3). Nuestro criterio es que todas las atrofias son
secundarias a procesos inflamatorios, neoplasicos o iatro-
génicos (corticoides topicos o en infiltraciones), por
nombrar sélo unos ejemplos. Si la causa se desconoce, se-
ra idiopatica, no primaria o pura en el sentido de una apa-
ricion "sui generis". La AIPP es parte del mismo proceso
patologico de la morfea, como la seudopelada es del li-
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quen plano y la poiquilodermia vascular atrofiante es una
variedad morfologica de la micosis fungoide.

Creemos, por lo tanto, al igual que Ackerman y col., que la
AIPP es tan morfea como la denominada "en golpe de sa-
ble" (variedad lineal) y ademas es el estadio final de la
morfea,y no "abortiva",dado que representa el fin del pro-
ceso y no un intento fallido de desarrollarlo.24 La evolu-
cion suele ser cronica, como la que vimos en nuestra ex-
periencia, la hiperpigmentacion es persistente y la tera-
péutica casi siempre es inefectiva.

R. Achenbach: Juan B. Justo 2124 (1636) Olivos — Prov. de
Buenos Aires — Rep. Argentina — E-mail: riqui@arnet.com.ar
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La dermatoscopia es una técnica no invasiva, complementaria de la ob- Fecha aprobacion: 20/02/03

servacion clinica dermatolégica, mediante la cual se visualizan estructu-
ras que contribuyen al diagnéstico de lesiones cutaneas pigmentadas.
En la actualidad son cuatro los métodos utilizados para el diagnos-
tico dermatoscopico: el analisis de los patrones, la regla del ABCD, el
método de los siete puntos y el método de los once puntos.
Durante el afilo 2000 a través de Internet se realizé un estudio de
consenso con el proposito de evaluar imagenes de distintas lesiones
con los cuatro métodos de diagnéstico dermatoscopico. El estudio fue
realizado por un grupo de expertos en el tema —sus resultados fue-
ron publicados bajo el nombre de "Consensus Net Meeting of Der-
moscopy". (CnmD)—y es el primero en el que se comparan los cuatro
métodos de diagnostico dermatoscopico entre si, pero en un grupo de
principiantes o no expertos en esta técnica. En él se demuestra que el
diagnéstico no depende de la técnica empleada, ya que las diferen-
cias, aunque favorecen al método del analisis de los patrones y del
ABCD, no fueron estadisticamente significativas.

Si asumimos que los evaluadores contaron con los mismos elemen-
tos, la diferencia radica en la experiencia del grupo de expertos, con
lo que confirmamos que el diagnéstico depende del entrenamiento
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y de la experiencia acumulada (Dermatol Argent 2003; N° 4: ).

Palabra clave: dermatoscopia.

Abstract
Dermatoscopy is a non-invasive technique, complementary to
dermatological clinical observation, by means of which structures
can be visualized, contributing to the diagnosis of pigmented skin
lesions.
At present there are four different methods for dermatoscopic
diagnosis: pattern analysis, ABCD rule, seven-point checklist and
eleven-point checklist.
In course of the year 2000 a Consensus Conference on Dermos-
copy took place on Net Meeting in order to evaluate dermatosco-
pic images with the different dermatoscopic diagnostic methods.
This study was performed by a group of dermatoscopic experts
and the results were published under the name "Consensus Net
Meeting of Dermoscopy"
The present study is the first one to compare the four dermatos-
copic methods as performed by non-experts, showing that the ac-
curacy is independent of the technique employed, and although
they seem to indicate a slight advantage of pattern analysis and
ABCD rule, this advantage is not statistically significant.
Taking into account that the evaluators used the same methods
in both studies, the conclusion is that the accuracy of the diagno-
sis depends on training and experience (Dermatol Argent 2003;
N° 4:).

Key word: dermatoscopy.

Introduccion
La dermatoscopia es una técnica no invasiva, complemen-
taria de la observacion clinica dermatologica, mediante la
cual se visualizan estructuras que contribuyen al diagnos-
tico de lesiones cutaneas pigmentadas.

Cuadro 1. Definicio-

Dermatologia

La presencia de ciertos criterios dermatoscopicos orienta
a los dermatologos en la deteccion precoz del melanoma,
que en ocasiones puede confundirse clinicamente con
una queratosis seborreica pigmentada, un carcinoma ba-
socelular pigmentado, un hemangioma trombosado, un
nevo de Spitz o un nevo azul.

En la actualidad son cuatro los métodos utilizados para el
diagnostico dermatoscopico: el analisis de los patrones,1
la regla del ABCD,2 el método de los siete puntos3 y el
método de los once puntos.4

Se ha demostrado que la dermatoscopia aumenta entre un
10% y un 20% la precision en el diagnostico del melano-
ma, lo que se suma al examen clinico que posibilita un
diagnostico de certeza en el 60-80% de los casos.5-7

Sin embargo, cuando esta técnica se usa sin un entrena-
miento adecuado, la precision diagnostica disminuye.8

Justificacion de la investigacion:

aplicabilidad de los resultados

Si se establece que la capacidad de diagnosticar depende
de la técnica empleada, se podra determinar cual es la téc-
nica que garantiza resultados mas satisfactorios. Los es-
fuerzos educativos se podran orientar hacia el procedi-
miento mas sencillo para los dermatélogos que recién em-
piezan a utilizar la dermatoscopia.

Si se depende del entrenamiento de los que utilizan estos
métodos de diagnostico dermatoscopicos, sera importan-
te establecer cuales son los conocimientos y el entrena-
miento necesarios.

Objetivos

- Estimar la sensibilidad, especificidad, valor predictivo

positivo y valor predictivo negativo, indice de sospecha

y diagnostico de certeza de cuatro técnicas dermatosco-
picas para el diagnostico de melanoma (Cuadro 1).

- Estimar el grado de concordancia para cada una de las

técnicas cuando son empleadas por un mismo operador

Sensibilidad: la proporcién (como porcentaje) de todos los casos histolégicamente confirmados como melanomas que fueron clinicamente diagnosticados

como melanoma.

S = VP/(VP + FN) x 100. Una sensibilidad del 100% significa que todos los melanomas fueron clinicamente diagnosticados en forma correcta.

Especificidad: la proporcion de todos los casos histolégicamente no confirmados como melanomas que fueron clinicamente diagnosticados como no me-

lanomas.

E = VN/AVN + FP) x 100. Una especificidad del 100% significa que todas las lesiones no melanomas fueron clinicamente diagnosticadas en forma correcta.

Valor predictivo positivo: la proporcién de todos los casos diagnosticados clinicamente como melanomas que histolégicamente habian sido diagnostica-

dos como melanomas.
VPP = VVP/(VP + FP) x 100.

Valor predictivo negativo: la proporcion de todos los casos diagnosticados clinicamente como no melanomas que histolégicamente habian sido diagnos-

ticados como no melanomas.
VPN = VN/(VN + FN) x 100

Indice de sospecha:
IS = (VP + FP/(VP + FN) x 100

Diagnéstico de certeza: la proporcion de casos en los cuales los observadores diagnosticaron en forma correcta

DC = VP/(VP + FP + FN) x 100
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(concordancia intrasujeto).

- Estimar el grado de concordancia para cada una de las
técnicas cuando son empleadas por distintos observa-
dores (concordancia intersujeto).

- Estimar el grado de concordancia de las técnicas entre si.

Metodologia
Diseno: Estudio aleatorizado a simple ciego de compara-
cion de cuatro grupos.
Poblacion y muestra: Se usara una serie de 30 diapositivas
distribuidas del siguiente modo: 15 diapositivas, corres-
pondientes a pacientes con melanoma; 15 diapositivas co-
rrespondientes a pacientes con lesiones melanociticas
benignas. En todos los casos se contara con los resultados
de anatomia patologica y un diagnostico confirmado.
Reparos éticos: Los datos personales de identidad de los
pacientes se mantendran en reserva.

Procedimiento
Un grupo de cuatro especialistas en Dermatologia que
hubieren rotado por la Seccion de Dermatoscopia del
Hospital de Clinicas, una vez por semana durante tres me-
ses, recibio entrenamiento para emplear cualquiera de los
cuatro métodos seleccionados, en forma indistinta.
A cada uno se le mostré una serie de 45 diapositivas dis-
tribuidas del siguiente modo: 15 correspondientes a pa-
cientes con melanoma, 15 de pacientes con lesiones be-
nignas; por ultimo se repitieron en forma aleatoria 15 dia-
positivas previamente mostradas. La secuencia de las
muestras se determiné en forma aleatoria.
Cada participante recibié una carpeta con 45 planillas; en
éstas registrara los resultados que considere al emplear la
técnica que esté indicada en la planilla.
La secuencia de aplicacion de las técnicas para las plani-
llas para el primer participante fue: ABCD, control de 7
puntos, analisis de los patrones y técnica de Menzies. Se
repitié hasta completar 45 diapositivas.
La secuencia de las planillas para el segundo participante
fue: control de 7 puntos, analisis de los patrones, técnica
de Menzies y ABCD. Se repitié hasta completar 45 diapo-
sitivas.
La secuencia de las planillas para el tercer participante
fue: analisis de los patrones, técnica de Menzies, ABCD y
control de 7 puntos. Se repitié hasta completar 45 diapo-
sitivas.
La secuencia de las planillas para el cuarto participante
fue: técnica de Menzies,ABCD, control de 7 puntos y ana-
lisis de los patrones. Se repitié hasta completar 45 diapo-
sitivas.
De este modo, cada diapositiva fue evaluada con una téc-
nica diferente, para que el resultado de la evaluaciéon con
una técnica no afectara el obtenido en la evaluacion ante-
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rior con otra técnica.

Con la primera serie (diapositivas de casos diferentes) se
evaluo la coincidencia entre técnicas para el diagnostico
de melanoma, asumiendo que los sujetos estaban capaci-
tados por el entrenamiento para emplear en forma indis-
tinta cualquiera de ellas.

Con la segunda serie (diapositivas repetidas de casos ya
vistos) se evaluo la coincidencia entre evaluaciones reali-
zadas con la misma técnica.

Elaboracion de instrumentos de medicion
Variables a registrar: Variaron en funcion de la técnica em-
pleada. Las variables son las que figuran en las planillas de
registro para cada una de las técnicas a evaluar. (Cuadros
2,3,4vy5).

Instrumentacion del registro de datos: se emple6 una pla-
nilla de registro para cada técnica. Los modelos se mues-
tran en los Cuadros 2,3,4y 5.

Almacenamiento y procesamiento de datos: se empled
una ficha tipo en la que figuraban todas las variables men-
cionadas. Los datos se volcaron en una base de datos (ti-
po DBASE III) y se analizaron empleando un microproce-
sador 80486DX o superior y paquetes estadisticos: STAT
PLUS v. b384, de Statsoft Inc., 1987,y Epiinfo 6.0. Para las
variables categoricas se establecio la distribucion de fre-
cuencias o los porcentajes en relacion con el total de ca-
sos, 0 ambas cosas. Para cada una de las variables medidas
en escala ordinal o superior se calcularon las siguientes
estadisticas: niumero de casos, valor minimo, valor maxi-
mo, mediana, media aritmética y desvio estandar. Cuando
fue necesario se estimaron los intervalos de confianza del
95%. Cuando se requirieron pruebas de significacion se
acudio a las indicadas, segin el tamafio de la muestra y el
comportamiento de la variable, asi como la escala de me-
dicion. El nivel de significacion establecido fue a = 0,05.

Resultados
Comparacion entre técnicas: antecedentes
Se expusieron 45 diapositivas, de las cuales 21 (46,66%)
correspondieron a lesiones malignas y 24 (53,34%) a le-
siones benignas. Todas las diapositivas fueron provistas y
clasificadas por uno de los autores (HC).
Se eliminaron del analisis todas las observaciones en las
que el investigador no se hubiera expedido en forma pre-
cisa por malignidad o benignidad.Asi, 10 diapositivas fue-
ron eliminadas del analisis con la técnica ABCD, 7 con la
técnica de Menzies, y ninguna con las técnicas de los pa-
trones y la de los siete puntos.
Resultados de la comparacion entre técnicas
La clasificacion de los resultados se muestran en los Cua-
dros 6,7 v 8. El coeficiente de concordancia (Kendall’s W
= 0,079) para los investigadores indico diferencias esta-
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Cuadro 2. Comparacion de técnicas de diagnéstico dermatoscopico — Planilla de registro por técnica ABCD.

Fecha......coiiiiiii, Investigador.

Diapositiva N........cccocveeiiiiiciinns Diagnoéstico por biopsia .......cocvivvviiiiiiiieieeie e
(Reservado al investigador principal)

(Por favor, recuerde marcar con un circulo la opcion elegida y luego realizar los calculos indicados)

|. Asimetria: 0 -1 -2 x1,3 =
Il. Bordes: 0-1-2-3-4-5-6-7-8 x 0,8 =
Ill. Colores:
Marrén claro 0 1 x 0,5 =
Marrén oscuro 0 1 x 0,5 =
Negro 0 1 x 0,5 =
Rojo 0 1 x 0,5 =
Azul 0 1 x 0,5 =
Blanco 1 x 0,5 =
Subtotal =
IV. Diferentes componentes estructurales
red pigmentaria 0 1 x0,5 =
Puntos 0 1 x 0,5 =
Glébulos 0 1 x 0,5 =
Areas sin estructura 0 1 x 0,5 =
Lineas (ramificacion
o seuddpodos) 0 1 x 0,5 =
Subtotal =
Puntaje final: sumatoria del puntaje recogido ......................... Sumatoria total =
Diagnostico segiin método de Stolz:
Puntaje total > 5,45, maligna; Sospechosa, 4,8 a 5,45. Puntaje total < 4,75, benigna.

Personalmente Ud. considera que la imagen observada corresponde a una patologia sospechosa de ser

Benigna Maligna

Cuadro 3. Comparacion de técnicas de diagnoéstico dermatoscopico — planilla de registro por técnica del control
de siete puntos.

Investigador.............coocciiiicn
................................ Diagnostico por biopsia
(Reservado al investigador principal)
(por favor recuerde marcar con un circulo la opcién elegida)

Criterios mayores 0 puntos 2 puntos Puntaje
Parcial

1 - Red pigmentaria atipica ausente presente

2 - Areas gris-azulado ausentes presentes

3 - Patron vascular atipico ausente presente

Criterios menores 0 puntos 1 punto

4 - Lineas irregulares ausentes presentes

5 - Puntos y glébulos irregulares ausentes presentes

6 - Areas de regresion ausentes presentes

7 - Pigmentacion difusa ausente presente

Irregular

Puntaje total

Diagnéstico segun técnica:

Puntaje total > 3, melanoma o altamente sospechosa; Puntaje total = 2, CM; Puntaje total = 1, Cme.

Personalmente Ud. considera que la imagen observada corresponde a una patologia sospechosa de ser

Benigna Maligna
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Cuadro 4. Comparaciéon de técnicas de diagndéstico dermatoscopico — Planilla de registro por técnica de analisis

de los patrones.

Diapositiva N%.......cccooveiiieniiiieans Diagnostico por biopsia

(Reservado al investigador principal)

(por favor recuerde marcar con un circulo la opcion elegida)

1 - Red pigmentaria Ausente
Presente Tipica Atipica
2 - Lineas (ramificacion Ausente
o seudépodos)
Presente Regular Irregular
3 - Puntos y glébulos Ausentes
Presentes Regulares Irregulares
4 - Velo blanquecino Ausente  Presente
o azul-gris
5 - Areas de regresion Ausentes
Presentes Blancas Azules
6 - Hipopigmentacién Ausente
Presente Focal
Multifocal
Difusa
7 - Pigmentacién Ausente
Presente Localizada Regular
Irregular
Difusa Regular
Irreqular
8 - Patrones vasculares Ausentes Presentes

Benigna

Maligna

Personalmente Ud. considera que la imagen observada corresponde a una patologia sospechosa de ser

Cuadro 5. Comparacion de técnicas de diagndéstico dermatoscopico — Planilla de registro por técnica de Menzies.

Fecha......ooooiiiiiiic INVESTIGAAO. ...

Diapositiva N°.........cccoeeviiiiiinns Diagnostico por biopsia

(Reservado al investigador principal)

(por favor recuerde marcar con un circulo la opcién elegida)

Rasgos negativos (no deben ser hallados)

1 — Patron de pigmentacion simétrico tanto en eje longitudinal como transversal Ausente Presente
2 — Presencia de un solo color Ausente Presente
Rasgos positivos (al menos uno debe estar presente)

1 - Velo blanquecino o azul-gris Ausente Presente
2 - Mdltiples puntos marrones Ausentes Presentes
3 - Seudépodos Ausentes Presentes
4 - Ramificaciones Ausentes Presentes
5 - Despigmentacién (color blanco - regresion - fibrosis) Ausente Presente
6 - Puntos o glébulos periféricos Ausentes Presentes
7 - Mltiples colores (5 o 6) Ausentes Presentes
8 - Mdltiples puntos azules o grises Ausentes Presentes
9 - Red pigmentaria irregular Ausente Presente

Diagnéstico segun técnica: al menos 2 criterios negativos + un criterio positivo = altamente sospechosa de ser melanoma.

Benigna

Maligna

Personalmente Ud. considera que la imagen observada corresponde a una patologia sospechosa de ser
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Cuadro 6

Técnica Verdaderos Verdaderos Falsos Falsos

positivos negativos positivos negativos total

ABCD 14 13 5 B 35

% 40,0 37,1 14,3 8,6 100,0

Menzies 10 16 5 7 38

% 26,3 421 13,2 18,4 100,0

Patrones 17 21 2 5 45

% 37,8 46,7 4,4 11,1 100,0

7 puntos 19 8 14 4 45

% 42,2 17,8 31,1 8,9 100,0
Cuadro 7 Cuadro 8

Intervalo conf. 95% Intervalo conf. 95%

Técnica Sensibilidad Limite inf. Limite sup. Técnica especificidad Limite inf. Limite sup.
ABCD 82,4 55,8 95,3 ABCD 72,2 46,4 89,3
Menzies 58,8 33,5 80,6 Menzies 76,2 52,4 90,9
Patrones 77,3 54,2 91,3 Patrones 91,3 70,5 98,5
7 puntos 82,6 60,5 94,3 7 puntos 36,4 18,0 59,2

disticamente significativas ("chi" cuadrado = 10,644;p =
0,014), lo que se interpreta como que los observadores
usaron criterios similares al realizar las categorizaciones.
También esto es correcto porque todos los observadores
usaron los mismos métodos.

Resultados de la interpretacion de las mismas
diapositivas vistas dos veces

En forma aleatoria se seleccionaron 14 diapositivas para
mostrar de nuevo, las cuales, multiplicadas por los cuatro
observadores, dan lugar a 56 instancias de observacion.
De ellas, 20 (35,71%) eran imagenes de elementos patolo-
gicos y el resto, 36 (64,29%) eran elementos normales.
Durante la primera evaluacion los participantes conside-
raron que 31 (55,36%) diapositivas mostraban lesiones
malignas y 20 (35,71%), lesiones benignas. En cinco casos
(8,93%) prefirieron no expedirse.

Con esta misma diapositiva y durante la segunda evalua-
cion, los evaluadores consideraron que 21 (37,5%) diapo-
sitivas correspondian a lesiones malignas y 30 (53,57%) a
lesiones benignas. En cinco casos (8,93%) prefirieron no
expedirse.

Porcentaje de coincidencias entre el primero

y el segundo diagnostico

Se produjo coincidencia de diagndsticos (se hizo el mis-
mo diagnostico en la primera y en la segunda evaluacion)

en 23 ocasiones (41,07%). En otras 23 no hubo coinci-
dencia y en 10 ocasiones (17,86%) no se pudo establecer
el grado de coincidencia porque los evaluadores no se ha-
bian expedido ya sea en la primera o segunda evaluacion.
Relacion entre el porcentaje de coincidencias

y el observador

La proporcion de coincidencias fue similar entre los in-
vestigadores. Las diferencias entre proporciones fueron
estadisticamente no significativas ("chi" cuadrado =
1,269; p = 0,730).

Relacion entre el porcentaje de coincidencia

y la técnica

La proporcion de coincidencias fue similar entre las di-
versas técnicas. Las diferencias entre proporciones fue-
ron estadisticamente no significativas ("chi" cuadrado =
4,474;p = 0,214).

Relacion entre diagnostico inicial formulado por

el observador y coincidencia con la segunda vez

Cuando el primer diagnostico del observador indicaba
malignidad, en la segunda evaluacion coincidieron 13/27
veces (48.15%).

Cuando el primer diagnostico del observador indicaba
benignidad, en la segunda evaluacion coincidieron 11/19
veces (57,89%).

Las diferencias no fueron estadisticamente significativas
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Cuadro 9 Cuadro 10
Técnica Valor predictivo positivo Técnica Valor predictivo negativo
ABCD 73,6% ABCD 81,3%
Menzies 66,6% Menzies 69,6%
Patrones 89,5% Patrones 80,8%
7 Puntos 57,6% 7 Puntos 66,7 %
Cuadro 11 Cuadro 12
Técnica Indice de sospecha Técnica Diagnéstico de certeza
ABCD 111,8% MBI o3,k
—p— Menzies 45,5%
Menzi b
enzies 9 Patrones 70,8%
Patrones 86,4% 7 Puntos 51,4%
Cuadro 13
Sensibilidad (%) Especificidad (%)
Cabo y col. Cnmd Cabo y col. Cnmd
Patrones 77,3 100 91.3 87,7
ABCD 82.4 96,3 72,2 70.4
7 puntos 82,6 96,3 36.4 72,8
11 puntos 58,8 96,3 76,2 72,8

(McNemar p = 0,286). El coeficiente kappa fue de 0,0577
(p = 0,685). Tampoco tuvo significacion estadistica.
Relacion entre diagnostico por biopsia y porcentaje

de coincidencias de la primera observacion versus

la segunda observacion

Si el diagnostico de biopsia era de malignidad, los obser-
vadores coincidieron 10/18 veces (55,56%). Cuando la
biopsia indicaba benignidad, coincidieron 13/28 veces
(46,43%) de las veces. Las diferencias no fueron estadisti-
camente significativas (Fisher p = 0,381).

Las 10 instancias de observacion que faltan se debieron a
que algunas repuestas fueron eliminadas del analisis, por-
que el observador no se defini6 acerca de la naturaleza de
la lesion.

Valor predictivo positivo y predictivo negativo,

indice de sospecha y diagnéstico de certeza

(Cuadros 9,10,11 y 12)

Conclusiones
Durante el aio 2000 a través de Internet se realizé un es-
tudio de consenso con el proposito de evaluar distintas
lesiones con los cuatro métodos de diagnostico derma-
toscopico.
Ese estudio fue realizado por un grupo de expertos en el
tema y sus resultados se publicaron de como "Consensus
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Net Meeting of Dermoscopy” (CnmD).9

Al haber usado aqui los mismos métodos de diagnostico
dermatoscopico que en el CnmD y haber sido este altimo
realizado por expertos, se lo usara para comparar los re-
sultados de este estudio (Cuadro 13).

En el estudio que comentamos todos los métodos tuvie-
ron valores de sensibilidad y especificidad inferiores a los
obtenidos por el CnmD. La técnica del ABCD vy el analisis
de los patrones fueron las que obtuvieron los resultados
mas aproximados a los del CnmD.

El indice de sospecha del ABCD fue del 111,8%. Un indi-
ce de sospecha del 100% es perfecto, valores mayores de
100 indican sobrediagnostico, es decir, el grado de sospe-
cha de que una lesion tenga la probabilidad de ser un me-
lanoma fue mayor que la cantidad total de melanomas de
la muestra.

El diagnostico de certeza fue del 70,8% para el analisis de
los patrones y del 63,7% para el ABCD.

La proporcion de concordancia entre las distintas técni-
cas fue similar cuando la ejecucién estuvo a cargo del
mismo evaluador y también fue similar la proporcion de
concordancia entre los distintos evaluadores, siempre
con valores de diagnostico de certeza inferiores a los del
CnmbD, lo que sugiere que al haber usado las mismas téc-
nicas, la diferencia de resultados se deberia al entrena-
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miento de los evaluadores.

Cuando se examinaron lesiones por segunda vez, la con-
cordancia intraobservador fue muy baja, mientras que en
el CnmD fue alta y estadisticamente significativa.
Estudios anteriores indican que la capacidad de diagnos-
ticar depende del entrenamiento del médico.8 En esos es-
tudios se utilizaba una sola técnica y se comparaba un
grupo de expertos con un grupo de recién iniciados en la
dermatoscopia.

Nuestro estudio es el primero en comparar los cuatro mé-
todos de diagnostico dermatoscopico entre si, pero en un
grupo de principiantes o no expertos en esta técnica.
Con este estudio se demuestra que el diagnostico no de-
pende de la técnica empleada y que las diferencias, aun-
que favorecen al método del analisis de los patrones y del
ABCD, no fueron estadisticamente significativas.

Si comparamos los resultados obtenidos con los del
CnmD, vemos que los valores obtenidos en el CnmD con
respecto a la sensibilidad y especificidad son superiores a
los de nuestro estudio.

Si asumimos que los evaluadores contaron con los mis-
mos elementos, la diferencia radica en la experiencia del
grupo de expertos, con lo que confirmamos que el diag-
nostico depende del entrenamiento y de la experiencia
acumulada.

Si el diagnostico depende del entrenamiento, seria suma-
mente interesante establecer cual es el entrenamiento ne-
cesario para que la dermatoscopia sea una técnica segura
en manos de quien la use.

Dermatologia

No conocemos la respuesta correcta, pero si sabemos
cuales son los conocimientos que debemos tener, y posi-
blemente el tiempo y la dedicacion, al igual que en cual-
quier rama de la medicina, haran el resto.

Fue entonces cuando nos preguntamos de qué depende
el diagnoéstico en dermatoscopia y observamos que este
proceso lo podemos separar en tres etapas.

La primera seria reconocer las estructuras y los criterios
dermatoscopicos. En la segunda etapa deberiamos reco-
nocer los diferentes métodos de diagnostico dermatosco-
pico y elegir uno para usar, ya que ha quedado demostra-
do que el diagnoéstico no depende del método empleado.
Por ultimo, la tercera etapa es la del entrenamiento, asi co-
mo de la posibilidad de ver lesiones cutaneas y de realizar
la correlacion clinico-dermatoscopica-histologica. Esta ul-
tima dependera del tiempo de dedicacion en la practica
de esta nueva metodologia que sirve de ayuda para el
diagnostico de melanoma.

Si tuviéramos que recomendar una técnica en especial,
sin duda seria el analisis de los patrones, aunque para
principiantes puede resultar mas dificil. Quiza el método
de los siete puntos, que es una modificacion practica del
analisis de los patrones, sea mas facil para iniciarse en la
dermatoscopia.

H. Cabo: Arenales 1446 1ro "C" (1061)
- Buenos Aires — Rep. Argentina
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Lupus eritematoso
profundo en la infancia

Lupus erythematosus
profundus in children

Andrea Soliani,* Marisa Herndndez, *
Karina Lépez, ** Graciela Pellerano ,***
Cristina Kien,**** Edgardo Chouela ****

Resumen
Paciente 9 afios de sexo femenino que presentaba una lesién de bor-
des infiltrados, eritematosa y asintomatica, localizada en la region
malar derecha y el dorso de nariz. Se plantearon diversos diagnésti-
cos diferenciales, como seudolinfoma por picadura, linfoma, granu-
loma anular y sarcoidosis. Se efectu6 una primera biopsia cuyo resul-
tado fue hiperplasia linfoide cutanea. A través de la inmunomarca-
cién y la citometria de flujo se pudo descartar un proceso linfoproli-
ferativo.
Con posterioridad, debido a la aparicion de otra lesién nodular eri-
tematosa asintomatica por debajo de la anterior, se efectia otra
biopsia que permite formular al diagnéstico final de lupus eritema-
toso profundo. Se inicia el tratamiento con hidroxicloroquina (100
mg/dia) y se observa una respuesta favorable, con atrofia discreta y
pigmentacion residual.
El interés de este caso es plantear diferentes diagnosticos diferencia-
les ante la presencia de una lesion inicial poco caracteristica, asi co-
mo los diversos estudios complementarios que deben realizarse con
el propésito de descartar un proceso linfoproliferativo (Dermatol Ar-
gent 2003; N° 4:).

Abstract
A nine year old girl presented an infiltrated erythematous lesion
with sharp margins and a center with a lighter shade, asymptomatic,
located in the right cheek and extending to the nose. With differen-
tial diagnoses of pseudolymphoma, lymphoma, granuloma annulare
and sarcoidosis a biopsy was performed resulting in a hystologic
diagnosis of cutaneous lymphoid hiperplasia, requiring immunohys-
tochemical and flow citometric studies to rule out the diagnosis of
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lymphoma. A new reddish-purple infiltrated lesion of 1 cm in diame-
ter just under the previous one led us to conduct a new histopatho-
logic study, confirming our clinical diagnosis of lupus erythematosus
profundus. Treatment was started with hydroxychloroquine, 100 mg
per day with favorable response, leaving atrophy and ligth pigmen-
tation. This case highlights the variety of clinical differential diagno-
ses to be considered when the onset lesion is uncharacteristic, and
the various studies to be performed to rule out lymphoproliferative
processes (Dermatol Argent 2003; N° 4: ).

Introduccion
El lupus eritematoso profundo (LEP) se caracteriza por fibro-
sis e inflamacion créonica del tejido celular subcutaneo. Su
manifestacion clinica son lesiones nodulares de consistencia
duroelastica, de varios centimetros de diametro, localizadas
preferentemente en las mejillas, los brazos, las manos, las ma-
mas, los gliteos y las piernas, las cuales se pueden resolver
con la secuela de atrofia e hiperpigmentacion residual. 1
Esta entidad fue descripta por Kaposi, en 1883,y fue denomi-
nada lupus eritematoso profundo por Irgang, en 1940.2
Hay divergencias en relacion con la clasificacion del LEP. No-
sotros adoptamos la propuesta por Guillian y Sontheimer, en
1981, que lo ubica como una variante del lupus eritematoso.
Otros autores lo consideran una variedad del lupus discoide 3
o una forma de presentacion del lupus eritematoso cronico.4

Caso clinico
Paciente de sexo femenino y 9 afios de edad, procedente de
la ciudad de Bragado, sin patologia previa. En el momento de
la consulta presentaba una placa de bordes netos, eritemato-
sa, con centro mas claro y asintomatica, localizada en la re-
gion malar derecha y el dorso de la nariz. Su madre refirio
que 5 meses antes habia aparecido una pequefa papula eri-
tematosa asintomatica, similar a una picadura, que habia au-
mentado de tamafo en forma progresiva hasta extenderse al
dorso de nariz a pesar de los tratamientos realizados con di-
ferentes cremas con corticoides. Debido a la evolucion de la
lesion y a la falta de respuesta a la terapéutica, decidieron
consultar en nuestro servicio (Foto 1).
Los primeros diagndsticos presuntivos fueron:
- Seudolinfoma por picaduras
- Linfoma
- Granuloma anular
- Sarcoidosis
Se efectud biopsia por losange cuyo informe fue (proto-
colo 149650): epidermis sin lesiones significativas. En la
dermis, infiltrado perivascular denso constituido por linfoci-
tos, grandes y pequeiios, y plasmocitos. Diagnostico histolo-
gico: hiperplasia linfoide cutanea (Foto 2).
Debido a la imposibilidad hasta ese momento de descartar
un proceso linfoproliferativo, se decidio realizar inmunomar-
cacion (Dr. Magarinos, G.), cuyo resultado fue: infiltracion lin-
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Foto 1. Placa eritematosa de bordes netos infiltrados, con cen-
tro mas claro, localizada en la region malar derecha y en el or-
so de la nariz.

Foto 2. Hiperplasia linfoide cutanea: dermis con denso infiltrado peri-
vascular constituido por linfocitos, grandes y pequefios, y plasmocitos.

Foto 3. Lesidon nodular cubierta por piel normal eritematovio-
lacea localizada en la mejilla derecha.
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Foto 4. LEP. Dermis: infiltrado perivascular y perifolicular cons-
tituido por linfocitos e histiocitos. Hipodermis: amplio compro-
miso lobulillar a expensas de infiltrado linfocitario con numero-
sos plasmocitos.

Foto 5. Un mes de tratamiento: lesiones menos infiltradas y
menos eritematosas.

foide densa de CD 45 y CD3. El 80% de esas células fue posi-
tivo para CD 8,y negativo para CD 30,CD 15 y CD 1a.Ade-
mas se realizo citometria de flujo (Dra. Sapia, S.) con el fin de
determinar la clonalidad de la lesion. Predominaban las célu-
las linfoides sin anomalias fenotipicas, con relacion CD4/CD8
= 4:4;no se detectaron signos de linfoma no Hodgkin.

El examen fisico completo, la radiografia de torax (frente y
perfil), 1a rutina de laboratorio, la ecografia abdominal, asi co-
mo laTAC de cerebro y macizo facial con ventana 6sea resul-
taron normales. Las interconsultas con otorrinolaringologia y
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Foto 6. Un afio de tratamiento: discreta atrofia y pigmenta-
cioén residual.

hematologia infantil no aportaron novedades.

Alrededor de un mes después de la primera consulta se ad-
virtio la aparicion de una nueva lesion nodular de 1 cm de
diametro, asintomatica, cubierta por piel normal y eritemato-
violacea, localizada en la mejilla derecha, por debajo de la le-
sion inicial (Foto 3).

Con el diagnostico clinico presuntivo de lupus eritematoso
profundo se realiz6 un nuevo estudio histologico (protocolo
N° 152057), cuyo informe fue: epidermis sin lesiones signifi-
cativas; en la dermis se observo un infiltrado perivascular y
perifolicular constituido por linfocitos e histiocitos. La hipo-
dermis exhibia un amplio compromiso lobulillar a expensas
de un infiltrado linfocitario con numerosos plasmocitos (Fo-
to 4).A través de este estudio se pudo confirmar el diagnosti-
co clinico de LEP

Se solicitaron nuevos estudios de laboratorio, entre los que se
incluyeron colagenograma completo (factor reumatoideo,
ANA, anti-Ro, anti-La, anti-DNA, SM-RNP y anticuerpos anticar-
diolipinas), complemento (C2-C4), hepatograma y eritrosedi-
mentacion. Todos dieron resultados dentro de parametros
normales.

Tras descartar el compromiso sistémico, sobre la base de los
examenes realizados, decidimos comenzar el tratamiento con
hidroxicloroquina (100 mg/dia) previo estudio de campo vi-
sual y fotoproteccion total. Al mes de iniciada la medicacion,
en las lesiones se observo una reduccion de la infiltracion y el
eritema (Foto 5).

En la actualidad el tratamiento lleva un afno y hay una involu-
cion casi completa del trastorno, con discreta pigmentacion y
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atrofia residual (Foto 6). Como efecto adverso de la medica-
cion la nifia manifest6 dolores abdominales recurrentes, por lo
que fue evaluada por el servicio de Gastroenterologia.La eco-
grafia abdominal no mostr6 anormalidades; el estudio parasi-
tologico de materia fecal y el test de Grahan fueron negativos;
la endoscopia gastrica tampoco revel6 anormalidades. La pa-
ciente fue medicada con protectores gastricos tras asumir que
los sintomas eran secundarios a la medicacion; por esta razéon
la dosis de hidroxicloroquina se redujo a 50 mg/dia.

En forma periddica se le efectiian estudios de laboratorio es-
pecificos realizados por el Servicio de Reumatologia del Htal.
de Niflos "Sor Maria Ludovica" de la ciudad de La Plata; hasta
el presente no se observa compromiso sistémico.

Discusion
El interés de esta presentacion es plantear una serie de diag-
nosticos presuntivos debidos a las caracteristicas clinicas
inespecificas de las primeras lesiones, asi como los diferentes
estudios complementarios que se efectuaron para descartar
patologia linfoproliferativa. El LEP pudo diagnosticarse gra-
cias a la aparicion de una nueva lesion nodular, mas tipica de
esta entidad.
Como forma de presentacion de lupus eritematoso, el LEP es
muy raro en la infancia.
La incidencia de LEP en pediatria es de alrededor del 2%, aso-
ciado con lupus eritematoso crénico (LEC) o lupus eritema-
toso sistémico (LES), mientras que en los adultos se encuen-
tra asociado con LEC en un 70%, con LES en un 27%,y con lu-
pus eritematoso cutineo subagudo (LECSA) en un 3%.5
Desde 1883, cuando Kaposi describio6 esta entidad por prime-
ra vez en pacientes adultos, recién en 1975 Marks y Levene,
en Inglaterra, publicaron el primer caso de LEP en una nifa
de 11 afios.2 Hasta la el presente, en la bibliografia mundial se
han publicado s6lo 20 casos de LEP en nifios.
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Sus caracteristicas clinicas son nédulos o placas subcutineas
eritematosas asintomaticas, por lo general cubiertas por piel
normal. En algunas ocasiones pueden presentarse depresio-
nes o ulceraciones en su supetficie, las cuales se desarrollan
en forma espontanea o son secundarias a un traumatismo. Se
localizan con mas frecuencia en el cuero cabelludo, la frente,
las mejillas, las mamas, la parte proximal de los brazos, los
muslos y los glateos.

En un 70% de los casos el LEP en pediatria se encuentra aso-
ciado con lesiones tipicas de lupus eritematoso discoide; en
un 50% se puede desarrollar compromiso sistémico o sinto-
mas de LES, como fiebre, artralgias y linfadenopatias.6

El diagnéstico de LEP es dificultoso en ausencia de otras le-
siones tipicas, cutaneas o sistémicas, asociadas.7

Hay factores desencadenantes en la produccion de las lesio-
nes como traumatismos, sol, cirugias, biopsias, inyecciones o
infecciones.8

La medicacion de primera eleccion para el tratamiento es la
hidroxicloroquina, 5 a 10 mg/kg/dia. Otros tratamientos pro-
puestos en la bibliografia son talidomida,9 corticoides sisté-
micos (prednisona, 5 mg/dia),2,10 topicos o intralesiona-
les,11 y dapsona,12 con resultados variables. Siempre estin
indicados cuando la hidroxicloroquina no puede administrar-
se o los resultados terapéuticos no son los esperados.

La involucion de las lesiones por lo general deja como secue-
la atrofia subcutanea prominente e hiperpigmentacion resi-
dual.9

En las cicatrices atroficas no es recomendable el lipoinjerto o
materiales de relleno, por la poca expansion del area dadas las
condiciones de fibrosis, por lo que en algunos casos de poco
diametro se puede tratar con la escision quirtrgica.13

A. F. Soliani: Rio de Janeiro 781 1° "B" — Buenos Aires —
Rep. Argentina — e-mail: andreasoliani@hotmail.com
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El hemangioma intramuscular (HI) es una lesién vascular benigna del mus- Fecha aprobacién: 00/00/00
culo esquelético. Afecta en igual proporcion a hombres y mujeres de menos
de 30 afios.
Presentamos un caso de esta rara entidad. Una mujer de 27 afios en quien
la lesion se localizaba en la base del cuello.
Se presenta como un tumor de partes blandas de consistencia variable. A
menudo se lo confunde con un lipoma.
El estudio histopatoldgico de la pieza quirdrgica muestra elementos vascu-
lares inmersos en una estroma de tejido conectivo, los cuales sefialan fibras
musculares estriadas.
Entre los diagnosticos diferenciales histologicos debe considerarse el angio-
sarcoma y la angiomatosis difusa.
Se discute su origen. Este es el primer caso que se informa en nuestro medio
(Dermatol Argent 2003; N° 4: ).

Palabras clave: hemangioma capilar, hemangioma intramuscular, angio-

matosis.

Abstract
Intramuscular hemangioma (IH) is a benign vascular lesion of the skeletal
muscle.

We report a 27-year-old female patient presenting this rare lesion on the ba-
se of her neck.

A similar rate of occurrence of intramuscular hemangioma has been obser-
ved to take place in men and in women of an age less than 30 years of age.
This entity is manifested as a variable tumor of the soft tissues, and is often
misdiagnosed as a lipoma.

Hystologic examination of the surgical specimen revealed vascular elements
inside the connective tissue stroma, which separate the striated mus-
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cular fibers.

Angiosarcoma and diffuse angiomatosis should be considered for the
hystologic differential diagnosis. The etiology of this entity is controver-
sial.

This is the first case of intramuscular hemangioma of the neck reported
at our Department (Dermatol Argent 2003; N° 4:).

Key words: capillary hemangioma, intramuscular hemangioma, an-
giomatosis.

Introduccion
El término hemangioma designa una neoplasia benigna sin ten-
dencia a la regresion, a diferencia de las hiperplasias vasculares.
Los hemangiomas que afectan los tejidos blandos profundos
son mas raros que los cutaneos.
Presentamos un caso en el que esta entidad se localizaba en el
nivel del tendon de insercion del musculo esternocleidomastoi-
deo, asociada con un lipoma.
Muchas teorias fueron propuestas para explicar el origen de es-
tas lesiones, entre ellas se hace hincapié en los traumatismos.No
lo consideramos de importancia en nuestra paciente, debido a
Ia localizacion.

Caso clinico
Paciente de sexo femenino de 27 anos de edad.
Topografia: base del cuello.
Enfermedad actual: formacion tumoral de 1 afio de evolu-
cion, en el nivel del tendon de insercion del musculo es-
ternocleidomastoideo, lado derecho. La lesion es lobulada
y movil.
Ecografia de cuello: en la base del cuello, en coincidencia
con el hallazgo de la palpacion, se observa una imagen de
37 mm, con un area mixta con predominio liquido, ane-
coica, de contornos definidos, redonda y con refuerzo
posterior. Ecos en su interior de 12,6 x 12 mm (Foto 1).
Glandula tiroides sin particularidades.
Diagnostico presuntivo: lipoma con tumoracion subya-
cente asociada.
Detalles quirdrgicos: se realiza incision subclavicular de-
recha. Diéresis por planos. Se identifica el lipoma, el cual
se diseca y reseca. Se observa ademas una formacion sub-
yacente, de consistencia blanda y unos 6 cm de diametro,
que se reseca.

Estudio anatomopatolégico
Descripcion macroscopica: se reciben dos formaciones irre-
gulares:
1) La de mayor tamafio mide 3,5 x 1,5 x 0,6 cm, bien delimi-
tada y no encapsulada. Superficie externa irregular, de colora-
cion amarillenta. Presentaba consistencia blanda, heterogé-
nea al corte, con areas pardo-amarillentas en alternancia con
finos tractos fibrosos.

Dermatologia
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Foto 1. Ecografia de cuello. Se observa una imagen de 37 mm de
un area mixta con predominio liquido, anecoica y de contornos
definidos, con refuerzo posterior.

Foto 2. Lobulos de células endoteliales y pequefios capilares en-
tre fasciculos musculares (HE x 40).

Foto 3. Se distingue el patrén lobular (HE x 100).
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2) Lesion ovoide de 3 x 2,7 x 1,5 cm, contornos bien defini-
dos, no encapsulada, de color pardo-grisiceo y consistencia
elastica.Al corte se observan fibras musculares separadas por
septos blanquecinos.

Descripcion microscopico: Las secciones muestran prolifera-
cion de células adiposas maduras, separadas por finos tabi-
ques de tejido conectivo. Los cortes histologicos muestran
una neoformacion constituida por vasos pequenos de tipo
capilar (Foto 2), revestidos por células endoteliales, con nu-
cleos voluminosos y sin atipia nuclear. Esos vasos se agrupa-
ban en 16bulos pequeiios (Foto 3) que separan fibras muscu-
lares estriadas, sin cambios degenerativos.

Diagnoéstico histopatologico: Lipoma. Hemangioma intra-
muscular de tipo capilar.

Material y métodos
Las piezas quirurgicas se fijaron en formol al 10% y se some-
tieron a métodos habituales. Se efectuaron cortes seriados y
se colorearon con hematoxilina-eosina.

Discusion
El hemangioma intramuscular es un tumor vascular benigno
del musculo esquelético.1
En la bibliografia se informaron unos 539 casos.
Liston, en 1843, describio por primera vez un HI localizado
en el hueco popliteo que comprometia el muasculo semi-
membranoso.2
El término hemangioma designa un proceso benigno no
reactivo, compuesto por una cantidad variable de vasos san-
guineos normales o anormales.3
Puede localizarse en un area o extenderse (angiomatosis) y
comprometer gran parte del cuerpo.Por esta razon, Enzinger
y Weiss dividen los tumores vasculares benignos en localiza-
dos y difusos (Cuadro 1).
Los hemangiomas representan el 7-10% de todos los tumores
benignos de partes blandas, mientras que los HI constituyen

il

Foto 4. Pequerios capilares que conforman un Iébulo (HE x 250).
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el 0,8% del total de los hemangiomas.4

Muchas teorias fueron propuestas para explicar el origen de
estas lesiones: congénito (hamartoma),5 secuestro embriona-
rio anormal,6 obstruccion del flujo sanguineo,7 hipertrofia de
elementos vasculares,7 enfermedad de los vasa vasorum,?
contraccion muscular excesiva, traumatismo2-6 e infeccion
sistémica.7

El HI afecta a menores de 30 afios,hombres y mujeres en igual
proporcion; luego de los 50 afios es raro.

Se localiza con preferencia en los miembros inferiores, en es-
pecial en el muslo. El cuadriceps es el miisculo comprometi-
do con mas frecuencia.8 Otros sitios comunicados son los
miembros superiores (triceps), cabeza (masetero), dorso (es-
pinales), abdomen (recto), cuello (esternocleidomastoideo) y
torax (intercostales).9

Desde el punto de vista clinico, son masas bien definidas de
crecimiento lento, de 1 mes a 20 anos de evolucion.

El signo informado con mas frecuencia es el tumor en partes
blandas.9 Puede estar asociado a dolor por presion en un ner-
vio local. La piel que cubre es normal en la mayoria de los ca-
sos, pero puede tener ligero aumento de la temperatura local,
telangiectasias, coloracion rojo-azulada, dlcera o atrofia.

El tumor puede tener pulsaciones visibles y ruidos audibles.7
A la palpacion es de bordes lisos, de consistencia variable,
blando, fluctuante, elastico o duro. Es movil en el sentido
transverso del musculo.

La limitacion en el movimiento, alteracion funcional y defor-
midad del miembro afectado pueden estar presentes en los HI
extensivos y difusos.10

Entre los diagnosticos diferenciales clinicos caben considerar
lipoma, fibroma, neuroma, neurofibroma, sarcoma, fibrosarco-
ma, quiste dermoide, ganglio linfatico, hernia muscular, hema-
toma, aneurisma, absceso cronico, y miositis cronica y osifi-
cante.5-7

El signo caracteristico en el estudio radiolégico es el fleboli-
to,7 una calcificacion densa, redonda o ligeramente oval de su-
perficie externa lisa. Por lo general son multiples y en ocasio-
nes presentan laminaciones concéntricas. Indica coleccion
anormal de canales vasculares.

La angiografia permite determinar el tamao, la extension y la
relacion del tumor con los vasos sanguineos grandes adyacen-

Cuadro 1. Clasificacion de los hemangiomas

Localizados—Cutaneos
Partes blanda Intramuscular

Hemangiomas Sinovial

Neural

Intravascular

Difusos (angiomatosis)

Adaptado de Enzinger FM, Weiss SW3
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tes.Los vasos se orientan en forma paralela,lo que crea un "pa-
tron estriado" que se considera signo de benignidad.3
Buetow demostro la superioridad de la TAC sobre la RM y la
angiografia para llegar a un diagnoéstico correcto.1,11 La PAAF
evidencia la presencia de globulos rojos.7

Las caracteristicas que pueden alertar al médico son la edad
menor de 30 anos, los antecedentes de traumatismos, un tu-
mor profundo, dolor, deformidad, alteracion funcional, PAAF
que demuestra sangre y la radiografia que pone en evidencia
flebolitos.Todas se resumen en el Cuadro 2.

En cuanto a las caracteristicas macroscopicas, se trata de una
lesion esférica u ovoide, bien definida, parcial o totalmente en-
capsulada, de 0,7 a 19 cm en el diametro mayor. Su color pue-
de ser azulado, pardusco,amarillento, grisiceo o una combina-
cion de ellos. Es de consistencia elastica, blanda o esponjosa,
pero también puede ser duro y firme.Al corte las fibras mus-
culares son separadas, e infiltradas por septos blanquecinos
amarillentos y espacios vasculares de diversos tamafos.

En el examen microscopico la lesion se halla constituida por
elementos vasculares12 (capilar, cavernoso, arteriovenoso,
mixto) inmersos en una estroma de tejido conectivo, que se-
paran las fibras musculares estriadas.

En general,y en el nivel de la cabeza y el cuello,12 el tipo ca-

Cuadro 2. Caracteristicas que pueden alertar al médico.

Edad: menos de 30 afios
Antecedentes traumaticos:
Tumor profundo

Dolor

Deformidad

Alteracion funcional

PAAF: sangre

Radiografia: flebolitos

Dermatologia

pilar es el mas comun, compuesto por vasos pequefios reves-
tidos por células endoteliales prominentes (Foto 4). En mu-
chas areas las luces estan bien formadas, pero en otras tiene
apariencia solida. En forma ocasional se visualizan mitosis, seu-
dopapilas y permeacion neural por vasos capilares.3

El tipo cavernoso13 se caracteriza por espacios vasculares irre-
gulares grandes, de paredes gruesas, llenos de sangre, separa-
dos por tejido fibroso.14 Las luces vasculares estan revestidas
por células endoteliales aplanadas, como en los vasos sangui-
neos normales.

También puede haber trombosis, esclerosis y hialinizacion de
vasos dilatados. En la estroma la proliferacion fibroblastica pue-
de ser marcada.

Los fibras musculares estriadas presentan distintos grados de
degeneracion, con pérdida de las estriaciones transversales so-
bre todo en el centro de la lesion. Estan mejor preservadas en
la periferia. En ocasiones también se ha descripto infiltracion
inflamatoria y metaplasia 6sea.15

El HI cavernoso y mixto pueden presentar gran cantidad de te-
jido adiposo interpuesto.

Argani y Athanasian refieren el desarrollo de un tumor de
Dabska (angioendotelioma papilar, intravascular maligno) en
un hemangioma intramuscular de tipo cavernoso, el cual se lo-
calizo en los tejidos blandos perioseos del cubito en una nifia
de 8 afios.16

Dentro de los diagnosticos diferenciales histologicos incluimos el
angiosarcoma, 14 el liposarcoma, la linfangiomatosis17 y la angio-
matosis difusa.4,18,19

El HI es una lesion benigna que no tiende a recurrit, aunque una
escision quirtrgica incompleta puede llevar a la recidiva.4,18

KA Herdt: Esmeralda 626 1° A
Buenos Aires — Rep. Argentina
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SECCION
DERMATOPATOLOGIA
RAZONANDO EL DIAGNOSTICO

Adenoma papilar
digital agresivo

Sandra M. Garcia,* Viagnney B. Bravo**

Paciente de 70 anos de sexo femenino.

Antecedentes heredofamiliares: sin particularidades.
Enfermedad actual: lesion firme no dolorosa localizada en el
dorso de un dedo de la mano.A la palpaciéon presenta con-
sistencia duroelastica y mide 2 cm de diametro, aproxima-
damente. Resto del examen fisico, sin particularidades.
Estudios complementarios: dentro de los valores normales.
Se decide la extirpacion quirdrgica y el estudio anatomopa-
tologico de la pieza.

Estudio macroscopico: se recibe un nédulo irregular de con-
sistencia firme y superficie externa blanquecina, que mide
1,8 x 1,5 cm. Al corte se reconoce una cavidad quistica de
paredes anfractuosas.

Estudio microscopico: se visualiza una cavidad principal ro-
deada por una banda de tejido fibroso hialino. Se halla reves-
tida por células con nucleo central vesiculoso, algunos son
hipercromaticos, con amplio citoplasma eosinéfilo o claro,
PAS positivo. En algunos sectores presenta proyecciones pa-
pilares intraluminales. En el espesor de la banda fibrosa que
limita la lesion, sin superarla, se visualizan pequeias luces
accesorias. En la dermis circundante se hallan abundantes
glomérulos ecrinos sin alteraciones morfologicas. No se vi-
sualizan mitosis atipicas ni se advierten imagenes morfologi-
cas de permeacion vascular. No se visualizan mitosis atipicas
ni se advierten imagenes de permeacion vascular o linfatica.
Se efectué inmunomarcacion con proteina S 100 (positiva)
y CEA (negativa).

Diagnostico histopatolégico: adenoma papilar digital agresivo.
Hasta el presente no se ha observado recurrencia.

El adenoma papilar digital agresivo es una neoplasia poco
habitual, descripta por Helwing,1 que se origina de las glan-
dulas sudoriparas ecrinas e integra el espectro del adenoma
papilar ecrino, con una localizacion especifica y un curso
evolutivo mas rapido y agresivo.

La lesion afecta los dedos de las manos y de los pies, asi co-
mo la piel adyacente a palmas y plantas.

Dermatologia

* Médica dermatopatéloga
** Médica concurrente

Hospital Nacional Prof. Dr. A.
Posadas - Servicio de Anatomia
Patolégica - Jefe de Servicio:
Dr. Alberto Boffi



Volumen IX - N° 4 - 2003

Kao, Helwing y col. publicaron con posterioridad otra se-
rie de 57 casos, de los cuales 40 eran adenomas y 17, ade-
nocarcinomas; se trata de la casuistica mas importante
hasta la el presente.2

Se presenta como una masa solitaria, ligeramente sobree-
levada y asintomatica, de crecimiento lento y tiempo de
evolucion variable (meses o afnos).

El 11% de la serie de Helwing se asoci6 con dolor, sin li-
mitacion del movimiento, y sangrado ocasional.

El estudio macroscopico de la pieza quirtrgica revelo le-
siones quisticas o solidas, de unos 2 cm de diametro, que
desde el punto de vista histopatologico se hallan confor-
madas por nédulos separados por una estroma colagena.
Se localizan en la dermis y el tejido celular subcutaneo, los
cuales adoptan un patrén solido, cribiforme o papilar.
Un tercio a la mitad de las luces contienen un material
amorfo. Las glandulas se hallan revestidas por una o dos
hileras de células cubicas o cilindricas, que se apoyan en
la membrana basal. Los espacios quisticos son limitados
por una o varias capas de células. Estas son redondas u
ovales, con nucleo vesiculoso y citoplasma escaso.

Puede haber ligera atipia sin pleomorfismo y bajo indice
mitoético.

La metaplasia pavimentosa, si bien ha sido descripta, no
estaba presenta en nuestro caso.La epidermis suprayacen-
te no presenta alteraciones, aunque en ocasiones la tumo-
racion puede tener contacto con ella.

El material hialinizado de las papilas, la secrecion intralu-
minal e intracitoplasmatica, y la membrana basal de las
glandulas son PAS positivas.

El diagnostico diferencial histopatologico de mayor im-
portancia debe establecerse con el adenocarcinoma papi-
lar ecrino.2,3

Los principales puntos que permiten su diagndstico son:
- Pobre diferenciacion glandular

- Presencia de necrosis

- Pleomorfismo y atipia citologica

- Alto indice mitoético

- Invasion de tejidos blandos, huesos y permeacion vascu-
lar

También debemos considerar las metastasis de carcinoma
de mama, pulmon, tiroides y ovario.4

El comportamiento agresivo de esta lesion esta senalado
por el alto indice de recurrencias que en algunas series al-
canza el 50%.2

El tratamiento de eleccion es el quirargico.

El adenoma papilar ecrino (APE), junto al adenoma papi-
lar digital agresivo (APDA) y el adenocarcinoma papilar di-
gital agresivo (AcaPDA), conforman un espectro de lesio-
nes de curso clinico progresivamente mas grave.

EL APE tiene un curso claramente benigno y si bien predo-
mina en las extremidades, se lo ha descripto en otros si-
tios anatomicos (cuero cabelludo,5,6 abdomen, nariz7 y
frente8).

Dermatologia

Foto 1. Cavidad quistica rodeada por una banda de tejido fibroso hia-
lino (H-E x 40).

Foto 2. La cavidad se halla revestida por varias capas de células que
conforman pequefas papilas (H-E x 100).

Foto 3. Las células epiteliales presentan amplio citoplasma claro (PAS+)
(PAS x 250).
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En algunos casos informados se combinan rasgos con el
adenoma papilar apocrino,9,10 por lo que se han sugeri-
do los nombres adenoma tubular o hidradenoma tubulo-

papilar para rotularlos.11

El APDA es particular de los sitios acrales y por su carac-
ter infiltrativo presenta un alto indice de recurrencia. Al-

Dermatologia

gunos autores prefieren considerarlo un adenocarcinoma
de "bajo grado" de malignidad.

La variante de "alto grado" correspondiente al AcaPDA tiene un
curso evolutivo mds rapido y tendencia a dar metdstasis, prefe-
rentemente en el pulmon, los ganglios regionales, el cerebro, el

hueso y el rinén.
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Con motivo de la presentacién del caso de
una mujer de 76 afos de edad con amiloi-
dosis cutdnea extensa de 20 afios de evolu-
cién y con aspecto clinico de parches reticu-
lados, pigmentados, asintoméaticos y simé-
tricos, se revisan variadas manifestaciones
cutaneas de esta enfermedad alertando a
los dermatélogos sobre lo proteiforme de
la misma.

Chin-Chun Hung
Dermatology 2003;207:65-67
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La asociacion de psoriasis con vasculitis es
muy infrecuente en la literatura y se la ha
descripto coincidiendo con psoriasis exten-
sa y artropatica. En este trabajo de la Uni-
versidad Reina Sofia de Espafia, se descri-
ben dos casos con psoriasis asociada a vas-
culitis, ambos probablemente provocados
por el tratamiento con metrotrexato.

Moreno JC
J Eur Acad Dermatol Venereol
2003;17:466-468

Desde el sefiero estudio de artritis reuma-
toidea y embarazo, muchos trabajos han
sefialado que los cambios fisiolégicos du-
rante ese periodo pueden inducir la mejo-
ria de enfermedades cutaneas inflamato-
rias. En este estudio de 736 casos, la psoria-
sis mejor6 durante el embarazo.

La investigacion de interacciones inmuno-
endocrinas durante el embarazo, es un
campo relativamente nuevo. Se postula
que las citoquinas proinflamatorias Th-1
que estan elevadas en la psoriasis y juegan
un papel importante en la cascada inflama-
toria de esa enfermedad estarian desregu-
ladas durante ese periodo por las citoqui-
nas Th-2, mejorando en consecuencia la
psoriasis.

Chaudhur R
Int J Dermatol 2003;42:518-520
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SECCION PATOLOGIAS
REGIONALES

TBC cutanea colicuativa

M. Morales de Diaz,*
R. Samsén de Querio,** C. Coronel***

* Dermatoéloga del Servicio

de Dermatologia

** Jefa del Servicio de Dermatologia
*** Bioquimico del Sector TBC

Hospital "del Milagro" (Salta)

Edad: 22 afios. Sexo: masculino. Proveniente de la unidad
carcelaria de Apolinario Saravia, Salta.

Motivo de consulta: lesiones nodulares con multiples bo-
cas de drenaje, en el hombro y en la axila izquierda. Se las
interpreté como micetoma.

Enfermedad en el presente: el proceso se inici6 18 meses
antes de la consulta, con una lesion nodular en la axila
que en tres meses aumento de tamaifo. Se la drend quirar-
gicamente, con lo que se obtuvo un contenido purulen-
to. Progresivamente aparecieron nuevas lesiones con
iguales caracteristicas.

Descripcion dermatologica: en la base del cuello y la ca-
ra lateral izquierda se observan cicatrices pigmentadas,
piel delgada brillante, lesion sobreelevada rojo violacea
de superficie lisa y centro mas claro fluctuante. Era dolo-
rosa y media 4 cm de diametro. En las axilas se observa-

ban multiples nédulos, con bocas de drenaje de diametro
variable por las que mana un liquido purulento.

HIV: negativo

Tif para toxoplasmosis: negativo.

Baciloscopia: positiva.

Micologico: negativo.

Histopatologia: dermatitis microabscedada y granuloma-
tosa vinculable con origen micético.

Tratamiento: rifampicina (150 mg) + pirazinamida (400
mg) durante cuatro meses. Luego se continud con rifam-
picina (300 mg) + isoniazida (150 mg) durante dos meses.
La importancia del caso es que fue considerado un mice-
toma, tratindose de patologias regionales, en las cuales se
debe hacer diagnosticos diferenciales y la buena evolu-
cion con tratamiento oportuno.
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SECCION

HAGA SU DIAGNOSTICO

Poroqueratosis
de Mibelli

J. Ruiz Beguerie,* S. Coronel,**
C. Soljancic,**, R. Glorio,*** M. de los A. Juarez****

* Médico cursista 1er. aho carrera
de especialista universitario

en Dermatologia

** Médico becario

*** Jefe de Trabajos Practicos
(Universidad de Buenos Aires)
**%* Médico de Planta del
Servicio de Patologia

Caso 1:

Hospital de Clinicas "José de San
Martin". Divisién Dermatologia.
Jefe: Prof. Dr. A. Woscoff

Caso clinico
Mujer de 16 afios de edad, que comienza a los 4 aflos con
una placa solitaria, asintomatica, de superficie verrugosa,
localizada en tercio inferior, cara anteroexterna de muslo
izquierdo. Actualmente se observan multiples placas de
distribucion lineal en la misma zona de 10 cm X 5 ¢cm, no
pruriginosas ni dolorosas (Fotos 1 y 2) y con las mismas
caracteristicas que la primera placa. No presenta antece-
dentes personales de interés.

Histopatologia
Se realiz6 la biopsia cutanea del borde de la lesion que re-
velo: en epidermis; ortohiperqueratosis y columela de pa-
raqueratosis. Acantosis e hipergranulosis con ausencia de
capa granulosa en la base de la columela. En dermis; mo-
derado infiltrado inflamatorio linfocitario. Imagen compa-
tible con poroqueratosis. (Foto 3).

Foto 1. Placa verrugosa de distribucion lineal en el miembro inferior iz-
quierdo.
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Foto 2. Aproximacion de placa de poroqueratosis lineal en el miembro
inferior iz-

Foto 1. Placa verrugosa de distribucion lineal en el miembro inferior
izquierdo.
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Diagnéstico: poroqueratosis lineal
Las poroqueratosis son un grupo de dermatosis poco fre-
cuentes, de evolucion crénica y de etiologia multifacto-
rial.1 Se caracterizan clinicamente por presentar un limi-
te sobreelevado e hiperqueratosico con un patron histo-
patolégico comun caracterizado por la laminilla coronoi-
de.2-4
Se distinguen entre si, en funcion de la causa desencade-
nante, la predileccion por un determinado sexo y edad, la
localizacion y evolucion, sin que existan claras diferen-
cias histopatologicas entre las mismas.5
Clinicamente, la poroqueratosis lineal se caracteriza por
la presencia de multiples placas anulares, hiperqueratosi-
cas, de contornos irregulares, limites bien definidos y una
zona central atrofica. Las mismas se distribuyen de forma
lineal siguiendo las lineas de Blaschko.6 En menor medi-
da se observan en cara, cuello y genitales.
En el tronco adoptan una disposicion zosteriforme y
cuando involucra el cuero cabelludo deja alopecia cir-
cunscripta definitiva.7 Puede presentarse en mucosa
oral, paladar duro y lengua, como placas opalescentes
con borde blanquecino y periferia eritematosa.
La poroqueratosis lineal presenta el 3.5% y el 17.4% del
total de casos publicados.8 Comienza habitualmente en
la infancia, afectando mayormente la primera década de
la vida. No tiene predileccion por sexo o raza 'y hay ausen-
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cia de historia familiar. Con respecto a la transmision de
la enfermedad, se ha establecido un patrén de herencia
autosémica dominante con penetrancia variable.9

Las hipétesis patogénicas son diversos, aunque aun sigue
siendo desconocida.

La teoria mas aceptada que corresponde a una alteracion
hereditaria con predisposicion al desarrollo de un clon
anormal de queratinocitos.

El estudio histopatologico practicado en el borde de una
lesion, se caracteriza por el hallazgo de una columna pa-
raqueratosica de células corneas homogéneas dispuestas
en pila de platos conocida como laminilla coronoide.4
Debajo de la misma existe ausencia o disminucién de la
capa granulosa y presencia de agrupaciones de células
disqueratosicas en el estrato espinoso.

La posibilidad de malignizarse varia entre el 6.8% y el
11%, descripta en todas sus variantes.4,6,2 La forma lineal
es la que aparenta tener un mayor riesgo, generalmente
en la vida adulta. El tipo de neoplasia asociada en orden
de frecuencia es el carcinoma espinocelular, la enferme-
dad de Bowen vy el carcinoma basocelular.10

En el paciente, el tratamiento instaurado fue el de quera-
toliticos y corticoides locales.

Julieta Ruiz Beguerie: Av. Cordoba 2351 4° Piso — Buenos Aires
— E-mail: julieruiz88@hotmail.com
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Caso 2

Tumor de aparicion
brusca en el cuello.

M. T. Ganun*

Caso clinico
Paciente de sexo masculino, de 70 afios y buen estado ge-
neral, que en 1996 fue derivado por el médico clinico.
Desde hacia cuatro meses presentaba un tumor cupulifor-
me en la cara lateral derecha del cuello, de 2 por 2,5 cm,
de color rojo oscuro y superficie lisa muy vascularizada
con telangiectasias (Foto 1). Era ligeramente dolorosa en
forma espontanea y a la palpacion. Habia aparecido en
forma brusca en la zona de canalizacion realizada en la
unidad de cuidados intensivos, por lo que se lo consi-
dero6 tejido cicatrizal. Seis afios antes al paciente se le
habia practicado una nefrectomia por presentar un hi-
pernefroma.
Se realiz6 reseccion completa de la lesion cutanea.
Histopatologia: bajo una epidermis adelgazada se observo
una lesion tumoral constituida por una proliferacion neo-
plasica que infiltraba la dermis con células redondeadas,
de abundante citoplasma claro, que se disponian en nido
(Foto 2).Los nucleos presentan cromatina en grumos con
pocas atipias y por lo tanto bien diferenciado. La estroma
era escasa, habia proliferacion de capilares dilatados y ex

travasacion de hematies (Foto 3).
Radiografia de torax: imagenes densas compatibles con
metastasis.

Foto 2.

Foto 1.

46




Volumen IX - N° 4 - 2003

Diagnostico: metastasis

cutanea de hipernefroma
Las metastasis cutaneas constituyen la invasion de vasos linfa-
ticos, sanguineos, cavidades serosas u otro tipo de tejido por
desprendimiento y transporte de células tumorales.1 También
pueden producirse por implante iatrogénico durante cirugias
o en sitios de radioterapia, inmunoterapias previas,2 recepto-
res de trasplante3 y en sitios de piel donante de injertos.4
Son raras, se las encuentra en el 0,2% al 9% de las autopsias de
pacientes con cancer conocido.5 Las estadisticas son muy va-
riables y algunas no incluyen ciertos tumores, como linfomas
y leucemias, pero otras si. En la mayoria de los casos aparecen
cuando la neoplasia ha progresado y ya presenta metastasis
en otros 6rganos, por lo general uno o dos,y también metas-
tasis ganglionares.2 Suelen constituir un signo de mal pron6s-
tico. La muerte sobreviene semanas o meses después.6,7 Este
concepto de manifestacion terminal no se puede mantener
en forma estricta, ya que pacientes con metastasis cutaneas lo-
cales de carcinoma de mama han tenido una supervivencia
prolongada.8
Las metastasis cutaneas suelen aparecer en pacientes entre 50
y 70 aflos,2,5 en coincidencia con la edad de aparicion de tu-
mores primarios. En el 90% de los casos las metastasis cuta-
neas aparecen durante los cinco primeros afios que siguen a
la deteccion del tumor primario,aunque a veces son el primer
signo clinico de una neoplasia visceral silenciosa. Alrededor
del 60% de los pacientes posee metastasis microscopicas o cli-
nicamente detectables al momento del diagnoéstico del tumor
primario; y la mayoria de las muertes se deben a las metasta-
sis.9
El aumento de la frecuencia de metastasis cutinea se explica
por:
1.Aumento de la edad media de vida de la poblacion, con in-

cremento de las enfermedades tumorales.
2.Aumento de la frecuencia de tumores, como el melanomay
el cancer de mama, que tienen la piel como 6rgano diana.

3. Mejores alternativas terapéuticas en oncologia, que alargan

Dermatologia

la supervivencia de pacientes con neoplasias, lo que da mas
posibilidades de recaida en otros 6rganos.2,10
Son mas frecuentes en varones que en mujeres.1 En pacien-
tes jovenes se ve en melanomas. En niflos son muy escasas
y, si se excluyen las leucemias, el tumor que mas las da es el
neuroblastoma.1
Los sitios donde se localizan las metastasis varian segun la
neoplasia primaria y no son especificos de ésta. Pero algunos
tienen mayor frecuencia de metastasis en determinadas zo-
nas.8 La afinidad biologica de ciertas células tumorales por al-
gunos tejidos es un fenémeno mediado por receptores de
membrana organoespecificos existentes en las células tumo-
rales.11 Un hecho a tener en cuenta es la aparicion de metas-
tasis en cicatrices de colostomia, laparostomia y traqueosto-
mias, y en zonas de traumatismos, inflamacion o irradiacion
previa. Ese tejido favorece el implante y crecimiento de los tu-
mores.2
El carcinoma de células claras renales (hipernefroma) da me-
tastasis tempranas y en forma amplia por su capacidad angio-
gena e invasora del sistema venoso. En un 3% a 11% de los ca-
sos da metastasis en la piel, la cual seria el séptimo sitio en or-
den decreciente de frecuencia de metastasis de cancer renal.
Un 10% a un 20% se diagnostica antes que el tumor primario,
ya que el hipernefroma es un tumor silente y durante mucho
tiempo asintomatico. Si bien se nota predileccion por la cara,
el cuello y el cuero cabelludo, se han informado casos en de-
dos, vagina, pene y siempre en 6rganos internos.6,12,13
Diagnostico diferencial clinico: granuloma piégeno, heman-
gioma vegetante o hiperplasia papilar endotelial, sindrome de
nevo en tetina de goma, angiomatosis bacilar, enfermedad de
Kaposi, angioqueratoma, angiosarcoma de la cara y cuero ca-
belludo, histiocitoma, cuerno cutaneo, otros tumores vascula-
rizados.

Maria Teresa Ganun: Lago Palena 2259 (5501) Godoy Cruz —
Mendoza — Rep. Argentina — E-mail: mariaganun49@uole.com
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