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Sábado 11 de Marzo de 2006.
Auditorium H.U.C

Coordinadores: Dr. Francisco González y Dra. Ángela Ruiz
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El día 11  de Marzo se llevó a cabo, ante una concurrida asistencia, la Reunión Anual del HUC. Posterior a la inauguración de la nueva área de Cirugía Dermatológica del Servicio, se inició la presentación de los Casos Clínicos a cargo de los residentes.
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CASO 1

PENFIGO VEGETANTE CON ACANTOSIS NIGRICANS

Morante N,  Noya B, Calebotta A, Ruiz A, 
González F,  Saenz A,  Reyes O, Ball E.

IDENTIFICACIÓN

Nombre: C.C

Sexo: masculino

Edad: 42 años

Natural: El Tigre,  Edo. Anzoategui

Procedencia: Caracas, Distrito Capital.

ENFERMEDAD ACTUAL: Paciente conocido  con diagnóstico de Pénfigo Foliáceo desde septiembre del 2005, en tratamiento con Oxitetraciclina y Azatioprina, quien por razones personales, en el mes de octubre descontinuó la terapéutica, y en Noviembre del mismo año comenzó a presentar, ampollas en cuero cabelludo, cara, tórax y extremidades, con toque al estado general, siendo hospitalizado en nuestro servicio.
ANTECEDENTES PERSONALES
1. Pénfigo Foliáceo diagnosticado en el mes de  septiembre del 2005 en tratamiento con Oxitetraciclina 250 mgr  c/6h y azatioprina 100 mgr OD.

2. Esplenectomia y Nefrectomía izquierda a los 10 años, por traumatismo abdominal cerrado.

3. Hernioplastia inguinal bilateral hace 06 años.

ANTECEDENTES FAMILIARES
No contributorios

HABITOS PSICOBIOLÓGICOS

Ocupación: Administrador

EXAMEN FUNCIONAL

        No contributorio con enfermedad actual

EXAMEN FISICO

FC 80x´
FR 20x`

Paciente en BsCsGs, afebril, eupneico, hidratado, conciente, orientado.

Piel: Fototipo III, Normotérmica, hidratada, elasticidad acorde a edad. Múltiples y profusas placas eritemato-parduzcas, redondeadas, dolorosas, rezumantes, bien definidas, 2 cm de diámetro, superficie vegetante, con tendencia a confluir y formando grandes placas generalizadas en cara, cuello, extremidades,  tronco, región glútea, pubis, región inguinal,  dorso del pie y arcos plantares, entre las cuales se observan escasas ampollas flácidas de contenido seroso, sobre base eritematosa, algunas ya erosionadas. En espalda placa vegetante que ocupa casi la totalidad de su superficie. En cuello, axilas y región genital, se observan placas aterciopeladas pardo grisáceas. Mucosas: erosiones en áreas laterales de lengua. Uñas: onicodistrofia en uñas de ambos pies. Cuero Cabelludo: Placas alopécicas redondeadas, predominantemente localizadas en región temporoparietal derecha, ampollas flácidas de contenido seroso escasas y erosiones cubiertas por costras serohemáticas. Abdomen y Cardiopulmonar sin alteraciones. Neurológico conservado.

DIAGNOSTICOS DE INGRESO

1. Pénfigo Foliáceo  vs. Pénfigo Vegetante 

PLAN DE INGRESO

1. Hospitalizar en Dermatología

2. Prednisona 1mgr/Kg. día

3. Azatioprina 100 mgr vo OD

4. Cefalotina 2 gr. VEV c/6h

5. Biopsia de piel, para H/E e IFD

6. Laboratorio de Rutina 

7. I/C Psiquiatría

8. I/C Endocrinología

9. Baños diarios con Permanganato de Potasio

EVOLUCIÓN INTRAHOSPITALARIA: Se inicia tratamiento con Prednisona a 1 mg/kg/día, y  Azatriopina 100 mg. VO OD,  baños con permanganato de potasio con dilución 1:20000 y además terapia antimicrobiana de amplio espectro por  sobreinfección de lesiones con respuesta progresiva y favorable al tratamiento. Si bien el paciente trae una Bx de centro privado que reporta Pénfigo foliáceo, se realizan dos (02) biopsias en nuestro centro, que reportan: Pénfigo VEGETETANTE de HALLOPEAU y ACANTOSIS NIGRICANS, respectivamente. En la Inmunofluorescencia Directa, de piel perilesional,  se evidencia deposito de IgG (++) patrón “panal de abejas” en epidermis superior.

INTERCONSULTAS

1. Psiquiatría 17/1/06: Concluyen paciente sin Dx psiquiátrico.

2. Endocrinología: Indican realizar curva de tolerancia a la glucosa, cuyos resultados no reportan alteraciones. Curva de Insulina: Índice de Homair ( 2,7, por lo que se concluye, resistencia a la insulina.

DIAGNOSTICOS DEFINITIVOS

1. Pénfigo Vegetante de Hallopeau

2. Acantosis Nigricans

REFERENCIAS

1. Serwin AB, Bokiniec E, Chodynica B. Penphigus Vegetans in a patient with Lung Cancer. Dermatol Online J, 2005 Mar 1; 11(1): 13.

2. Bazallo VJF, Pulido GM, Sanabria DJA, León DG et al. Pénfigo Vegetante tipo Hallopeau. Presentación de un caso. Rev Med Hosp Gen Mex 2000; 63(3): 192-195.

3. Penphigus Vegetans- Neumann variant associed with intranasal heroin abuse. J Am Acad Dermatol, 1998 Nov; 39(5): 872-875.

4. Pisani-Moreau MN, Beylot-Barry M, Doutre MS, Beylot C. A Case for diagnosis: Hallopeau-type pemphigus vegetans. Amn Dermatol Venereol 1997; 124(8): 563-4.

5. Premalatha S, Jayakumair S, Yesudian P, Thambiah AS. Cerebriform tongue a clinical sign in pemphigus vegetans. Br J Dermatol, 1981 May; 104(5): 587-591.

6. Ahmed AR, blose DA. Pemphigus Vegetans Neumann type and Hallopeau type. Int J Dermatol 1984 Mar; 23(2): 135-141.

7. Neumann HA, Fabes WR. Pyodermite Vegetans of Hallopeau. Inmunofluorescence studies performed in a early disease stage. Arch Dermatol 1980 Oct: 116(10): 1169-71.

8. Eberting CL, Javor E, Gorden P, Tunner ML, Cowen EW. Insulin Resistance, Acanthosis Nigricans and Hypertriglyceridemia. J Am Acad Dermatol, 2005 Feb; 52(2): 341-344.

9. Usui K, Kondu A, Nakagaw H. Pemphigus Vulgaris associed with transient Acanthosis Nigricans like lesion. J Dermatol, 1998 Aug; 25(8): 550-2.
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TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO. SARCOMA DE PARTES BLANDAS INFRECUENTE EN LA 3ª EDAD
Placencio G., Torres Z., Giansante E., Sardi J., Mota J., Sanoja L., Ball E
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Caso clínico

Nombre: L. M.

Edad: 65 años

Sexo: Masculino

Fecha de ingreso: 09/06/05

Motivo de consulta:

 Múltiples nódulos no dolorosos en cara, tronco y extremidades

Enfermedad actual:

Se trata de paciente masculino de 65 años natural de La Victoria procedente de Catia quien refiere inicio de su enfermedad actual 8 meses antes de su ingreso cuando comienza a presentar nódulos indurados no dolorosos en región frontal, muñeca derecha , tronco y región escapular derecha de crecimiento progresivo motivo por el cual consulta a este centro decidiéndose su ingreso.
Antecedentes personales 

· DMNID en tratamiento con  glibenclamida 5 mg OD

· Niega otra patología

Antecedentes familiares
· Madre de 91 años diabética.

· Padre muerto causa desconocida

· 5 hijos  APS
Hábitos psicobiológicos
· Tabáquicos desde los 20 años 2 -4 cigarrillos diarios 

· Alcohólicos: ocasional

· Actualmente sin pareja

Examen funcional

· Niega sintomatología

Examen físico :

TA: 110/80mmhg   T: 37ºC   Fr: 22x´    Fc: 95x´

BsCsGs afebril, hidratado y eupneico.

Piel normotérmica , fototipo III, turgor y elasticidad acorde a edad con leve xerosis cutis. Se evidencian 2 tumores de 10 y 4 cm de diámetro ovalados , duros, no dolorosos, adheridos a planos profundos localizados en región escapular derecha y en cara anterior 1/3 distal  de antebrazo derecho respectivamente . Además múltiples  nódulos renitentes, móviles, no dolorosos de 0,8 a 1 cm de diámetro en región  frontal, de 5 cm en 1/3 distal de antebrazo derecho y de 1 a 2cm en tronco y 1/3 medio posterior de muslo derecho.

Cavidad  oral: edéntula parcial y caries dentales

Uñas: onicolisis en 1er dedo de ambos pies

Cuero cabelludo: alopecia androgénica

Ganglios linfáticos: no se palpan adenopatías

Abdomen: blando RsHsPs no doloroso, no impresiona visceromegalia

Osteomuscular: buena movilidad de sus miembros sin limitación funcional.

Neurológico : conciente, orientado, normoreflexico, sin alteraciones en la sensibilidad superficial y profunda; pares craneales indemnes .  

Dx de ingreso: TUMOR DE PARTES BLANDAS:  LIPOMATOSIS MULTIPLE

                                                                               LIPOSARCOMA A/D

PLAN DE TRABAJO:

Hematologia: Hb:12,8gr/dl   Hto:40,2%  GB: 8.400µl  SEG: 68.4%  LIF:22.6%  EOS:1,6%   PLT:283000 µl

Química sanguínea: glicemia: 125mg/dl  resto con valores normales

VDRL/ HIV/ SEROLOGIA PARA HEPATITIS: negativo

Ca 125 : 163.3 U/ML

Antigeno prostático: negativo

Rx de tórax: radiopacidad homogénea redondeada paracardíaca derecha por debajo del bronquio principal de 10 cm de diámetro. Se realiza PPD: 22mm; BK de esputo seriado: negativos.

Biopsia  de piel:  En dermis, tumor relativamente bien circunscrito, rodeado de una pseudo-cápsula fibrosa, adyacente a filetes nerviosos, constituido por células redondeadas monótonas de núcleos medianos, cromatina fina granular y nucleolo inconspicuo. Mitosis atípicas. Algunos vasos pequeños dentro del estroma. Concluyéndose: Tumor   maligno de células redondas pequeñas probable PNET. Se solicita inmunohistoquímica.

I/C por Neumonología : broncoscopia: se evidencia lesión infíltrante que  obstruye mas del 90 % de la luz bronquial del segmento apical de lóbulo inferior derecho y se toma biopsia de tejido bronquial. Además se  realiza función pulmonar observandose patrón obstructivo leve.

I/C por Gastroenterología: ecosonograma abdominal: reportando litiasis vesícular ; endoscopia y colonoscopia: hernia hiatal tipo I, tumor duodenal ulcerado y divertículo de colon. Se toma biopsia de mucosa duodenal .

RMN de tórax y abdomen: se evidencia a nivel del lóbulo inferior derecho segmento inferior lesión de ocupación de espacio homogénea de bordes bien definidos de aproximadamente 10 x 10 cm; cercano al ángulo hepático del colon hay lesión de ocupación de espacio de 5 x 6 cm bien definida. Igualmente a nivel paravesical izquierda lesión  similar. Se realiza biopsia por punción dirigida de tumor abdominal.

Cultivos bacteriológicos y para hongos de liquido abdominal: negativos

Biopsia de tejido bronquial, duodenal y del tumor abdominal reportó tumor maligno de células redondas pequeñas.

Inmunohistoquimica: mediante la técnica del polímero marcado con peroxidasa conjugado al anticuerpo secundario se realizaron inmunotinciones para los siguientes antìgenos: CD99, PGP 9.5, ENDOLASA NEURONAL ESPECIFICA, Proteína s100, TTF1, HMB45, DESMINA, VIMENTINA, ANTIGENO LEUCOCITARIO, CITOQUERATINA 20 / 7 / AE1 / AE3, CROMAGRANINA, SINAPTOFISINA, ACTINA MÚSCULO LISO. Evidenciado positividad de fuerte intensidad para marcadores de CD99  en 60% de las células tumorales; PGP 9.5 positivo en 30% de las células tumorales y ENDOLASA NEURONAL ESPECIFICA positiva en aisladas células neoplásicas. Los demás marcadores resultaron negativos, lo que confirma el diagnostico de TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO.

TAC cerebral: lesión ocupante de espacio a nivel de la región parietal derecha sugestiva de metástasis con componente hemorrágico en su interior.

I/C por oncología: diferido por voluntad del paciente el cual egresa y fallece a los 2 meses. 

Dx de egreso: TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO.

REFERENCIAS
-Weiss S. Goldblum J. Primitive Neuroectodermal Tumors and Related Lesions. Enzinger and Weiss´s Soft Tissue Tumors. 4ta edición. 2001;1289-1311.

-Banerjee S., Agbanu D., Eyden B., Harris M. Clinicopathological characteristics of peritoneal primitive neuroectodermal tumor of skin and subcutaneous tissue. Histopathology. 1997; 31: 355-366.

-Martin R., Brennan M., Adult soft tissue Ewing sarcoma or primitive neuroectodermal tumors: predictor of survival. Arch. Surg. 2003;38 (3): 281-285.

-Jimenez R, Folpe A, Lapham R, O'Shea P, Weiss S, Amin M. Primary Ewing's sarcoma/primitive neuroectodermal tumor of the kidney: a clinicopathologic and immunohistochemical analysis of 11 cases. Am J Surg Pathol. 2003 ;27(8):1177.
-Khouty J. Ewing's sarcoma family of tumor. Adv Anat Pathol. 2005 ;12(4):212-20.

-Paulussen M, Ahrens S, Craft AW, et al.: Ewing's tumors with primary lung metastases: survival analysis of  Cooperative Ewing's Sarcoma Studies patients. Journal of Clinical Oncology1998; 16(9): 3044-3052.

-Folpe A, Goldblum J, Rubin B, Shehata B, Liu W, Dei Tos A, Weiss S. Morphologic and Immunophenotypic Diversity in Ewing Family Tumors: A Study of 66 Genetically Confirmed Cases.Am.JSurPathol.2005;29(8):1025-1033.

HIPERSENSIBLIDAD A PICADURA DE MOSQUITOS E INFECCIÓN CRÓNICA POR VIRUS EPSTEIN - BARR ASOCIADO A ENFERMEDAD LINFOPROLIFERATIVA POR CELULAS NK/SINDROME HEMOFAGOCÍTICO.

Autores: Marcano M. Herrera F. Sáenz A. Ferreiro M. Calebotta A. Ball E. 
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IDENTIFICACIÓN:

Nombre: A.P

Edad: 16 años.

Historia:  0677023

FI:  07/06/05

ENFERMEDAD ACTUAL:

Adolescente femenina de 16 años, natural y procedente de la localidad, con antecedente de prúrigo desde la infancia, cuya madre refiere inicio de enfermedad actual 2 días antes de su ingreso cuando, posterior a picaduras de insecto, presenta pápulas eritematosas, pruriginosas en piernas y brazos. Estas últimas evolucionan a vesículas y ampollas, que aumentan progresivamente en número y se extienden a ambos antebrazos y brazos. Concomitantemente fiebre cuantificada en 39,5ªC que mejoró con antipiréticos comunes. Motivos por los que consulta a este centro y luego de su evaluación se decide su ingreso.

ANTECEDENTES PERSONALES:

· Síndrome febril prolongado hospitalizada en el año 2001 en este centro con diagnóstico de síndrome hemofagocítico versus enfermedad linfoproliferativa versus enfermedad autoinmune a precisar, evaluada por servicio de Hematología quien realiza aspirado de médula ósea que resultó negativo, egresando sin control posterior ni tratamiento. 

· Episodio similar con ampollas en brazos 15 días antes de su ingreso, cuando se encontraba en hacienda en Barquisimeto.  Niega síntomas constitucionales.

· Refiere episodios de lesiones similares en 7 oportunidades posteriores a picaduras de insectos. No especifica tratamientos.

· Hospitalizada hace 4 años por celulitis y ampollas en cara y miembros superiores. No precisa tratamientos.

· Herpes labial en varias oportunidades, desconoce fecha del último episodio.

· Tos seca desde la infancia sin diagnóstico.

· Niega asma bronquial. Niega ingesta de medicamentos. Niega tratamientos tópicos.

ANTECEDENTES FAMILIARES:

Madre: 36 años, infecciones de tracto urinario a repetición, hipoacusia, alergia a picadas de insecto. Rinitis alérgica.

Padre: 42 años, Hipertenso.

Hermanos: 3, aparentemente sanos.

HÁBITOS PSICOBIOLÓGICOS:

Estudia 4to año de bachillerato.

Niega  tabáquicos, OH

Habitan en casa de bloque, 3 baños, todos los servicios.  Conviven 4 adultos y 2 niños.

EXAMEN FUNCIONAL:

Refiere prurito intenso en miembros superiores con EA.

Ginecológicos: menstruaciones normales, evacuaciones y micciones conservadas.

Niega otros patológicos.

EXAMEN FÍSICO: Peso: 50.200 TA: 100/60 mmHg  FC: 75x  FR: 18x

Buenas Condiciones Generales, afebril, hidratada, eupneica, consciente, colaboradora.

Piel: Fototipo IV, turgor y elasticidad acordes a edad.

Múltiples vesículas y ampollas tensas de contenido seroso sobre base eritematosa que tienden a disponerse en placas anulares con centro eritematovioláceo con zonas de piel sana entre ellas. Algunas erosiones cubiertas parcialmente por costras serosas, localizadas en cara externa e interna de ambos brazos y codos y que respeta las manos.

Placa cicatricial redondeada, hipopigmentada, varioliforme en región deltoidea derecha.

Pápulas violáceas con centro umbilicado cubiertas por costra hemática, de 3 mm de diámetro y máculas residuales hiperpigmentadas escasas en cara y múltiples en cara anterior de ambas piernas.

Cicatrices varioliformes en ambas mejillas. 

Mucosas, uñas y cuero cabelludo: Sin lesiones. 

Cardiopulmonar: DLN

No adenopatías. No hepatoesplenomegalia.

Neurológico: conservado. 

No edema en miembros inferiores.

DIAGNÓSTICOS DE INGRESO:

1.- ERUPCIÓN VESICULO AMPOLLAR DE EAP:

Prurigo ampollar?

Eritema multiforme Ampollar?

Dermatitis Venenata?

2.- Vasculitis ??   

3.-  Infección por herpes simple (por antecedente).

PLAN DE TRABAJO

· Hospitalización

· Historia clínica detallada.

· Laboratorio de Rutina

· Serologías: HIV/VDRL/Hepatitis B y C. 

· Biopsia de piel.

· Evaluación por Hematología.

· Evaluación por Reumatología - Inmunorreumatologicos.

· Radiografía de Tórax.

· Antihistamínicos

· Prednisona: 1 mgr/kg/día (50 mgr diarios)

· Corticoesteroides tópicos de alta potencia OD

LABORATORIO:

· HB:11.4gr% HTO: 34.9% CB: 5300 x mm3 SEG: 43.9% LINF: 45.8% PLAQ: 275000x mm3  LDH: 256 u/l AST 45 u/l ALT 71 u/l ALP 52 u/l CREAT 0.5mgr% FR: 51.3
· Core positivo para hepatitis B. 

· Serologia Hepatitis B Ag superficie : negativo. Hepatitis C: Negativo.

· HIV – VDRL: No reactivo.

· Serología para virus de Epstein-Barr:  

· 2001: IgM positiva. IgG: positiva

· Actual: IgG: positiva

BIOPSIA DE PIEL

57055:

1.- Extensa necrosis de la epidermis. Denso infiltrado mononuclear perivascular superficial y profundo e intersticial. El infiltrado rodea e invade la pared de los vasos y está constituído por linfocitos pequeños, entremezclados con linfocitos de mayor tamaño de núcleos pleomórficos e hipercromáticos. Presencia de variable número de eosinófilos y eritrocitos extravasados. El infiltrado es cuneiforme y se extiende hasta la dermis profunda.

2.- Ortoqueratosis laminar. Discreta acantosis psoriasiforme. Edema y eritrocitos extravasados en dermis papilar. Infiltrado linfocitario perivascular superficial y profundo, cuneiforme constituído por linfocitos y variable número de eosinófilos. Presencia de algunos linfocitos medianos de núcleos pleomórficos e hipercromáticos.

DIAGNÓSTICO: Los hallazgos histopatológicos observados pueden corresponder a Reacción a picadura de insectos. Sin embargo, debido a la presencia de linfocitos atípicos, debe correlacionarse con la clínica.

57082:

Ortoqueratosis laminar. Epidermis con extensas vesículas intra-epidérmicas, multilobuladas y necrosis parcial de la epidermis. En dermis, infiltrado de linfocitos atípicos que rodean e invaden vasos pequeños y medianos superficiales y profundos respectivamente. Algunos vasos pequeños, parcial o totalmente ocluídos por trombos de fibrina y eritrocitos. Presencia de polvo nuclear, eritrocitos extravasados y escasos eosinófilos. Lobulillos adiposos parcialmente invadidos por células mononucleares atípicas con presencia de eritrocitos extravasados y polvo nuclear de linfocitos.

DIAGNÓSTICO: Hallazgos histopatológicos altamente sugestivos de Enfermedad Linfoproliferativa angiocéntrica (Linfoma angiocéntrico??)

Paniculitis linfocítica: Linfoma de células T tipo paniculitis subcutánea a descartar.

Se sugiere estudio inmunofenotípico e inmunogenotípico.

CITOMETRÍA DE FLUJO EN SANGRE PERIFÉRICA:

Proliferación de células NK: 39% /1221 (VN: 10-19% /559 ± 239)

EVALUACIÓN POR HEMATOLOGIA

Sugieren descartar enfermedad inmunomediada y por antecedente de sospecha de síndrome hemofagocítico en el 2001 cuando presentó fiebre, linfadenopatía, pancitopenia, hepatoesplenomegalia, y actual leucopenia con linfocitosis indican realizar anticuerpos antileucocitarios que resultaron normales.

EVALUACIÓN POR REUMATOLOGÍA

Inmunorreumatológicos: anticuerpos antifosfolípidos, ANA, Anti-Ro, Anti-La, complemento (C3, C4, CAE), crioglobulinas y FR: negativos.

RADIOGRAÍA DE TÓRAX: normal.

En vista de los hallazgos clínicos y paraclínicos la paciente presenta los siguientes problemas:

· Hipersensibilidad a picadura de insectos.

· Erupción vesiculo ampollar hidroa vacciniforme - like.

· Biopsia de piel sugestiva de proceso linfoproliferativo angiocéntrico.

· Infección crónica por virus de Epstein – Barr. 

· Citometría de flujo en sangre periférica que indica proliferación de células NK.

· Linfocitosis periférica.

· Síndrome hemofagocítico por antecedente.

Durante su evolución intrahospitalaria la paciente se mantiene clínicamente estable, y se aprecia mejoría progresiva de las lesiones hasta su resolución completa, dejando placas cicatriciales hipo e hiperpigmentadas y con normalización de linfocitos en sangre periférica con lo que se decide la disminución piramidal de los esteroides sistémicos. En vista de todo lo anterior se decide realizar inmunohistoquímica para detectar células NK en tejido y ADN para virus de Epstein-Barr en el mismo, que se realizará en el extranjero y se encuentra en proceso. 

Se egresa con control ambulatorio manteniéndose asintomática hasta la actualidad.

DIAGNOSTICO DE EGRESO:

HIPERSENSIBLIDAD A PICADURA DE MOSQUITOS E INFECCIÓN CRÓNICA POR VIRUS EPSTEIN -BARR ASOCIADO A ENFERMEDAD LINFOPROLIFERATIVA POR CELULAS NK/SÍNDROME HEMOFAGOCÍTICO EN ESTUDIO

REFERENCIAS
1.- Iwatsuki, K. Ohtsuka, M. Harada, H. Han. G.  Kaneko F. Clinicopathologic Manifestations of Epstein-Barr virus-associated cutaneous lymphoproliferative disorders. Arch Dermatol 1997; 133 (9), 1081-1086.

2.- Tokura, Ishihara, , Ohshima, , Hidano, , Koide, , Seo, & Takigawa, Severe mosquito bite hypersensitivity, natural killer cell leukaemia, latent or chronic active Epstein–Barr virus infection and hydroa vacciniforme-like eruption.
British Journal of Dermatology 138 (5), 905-906.

3.- Kanno H, Onodera H, Endo M, Maeda F, Chida S, Akasaka T, Sawai T. Vascular lesion in a patient of chronic active Epstein-Barr virus infection with hypersensitivity to mosquito bites: vasculitis induced by mosquito bite with the infiltration of nonneoplastic Epstein-Barr virus-positive cells and subsequent development of natural killer/T-cell lymphoma with angiodestruction. Hum Pathol. 2005 36(2):212-8
4.- Asada H, Saito-Katsuragi M, Niizeki H, Yoshioka A, Suguri S, Isonokami M, Aoki T, Ishihara S,Tokura Y,Iwatsuki K,Miyagawa S.  Mosquito salivary gland extracts induce EBV-infected NK cell oncogenesis via CD4 T cells in patients with hypersensitivity to mosquito bites. J Invest Dermatol. 2005;125(5):956-61.
5.- Tokura Y. Ishihara S. Tagawa S. Seo N. Ohshima K. Takigawa K. Hypersensitivity to mosquito bites as the primary clinical manifestation of a juvenile type of Epstein-Barr virus–associated natural killer cell leukemia/lymphoma. J Am Acad Dermatol 2001;45:569-78.

6.- Nitta Y. Iwatsuki K. Kimura H. Kojima S. Morishima T. Tsuji K. Oono T. Fatal natural killer cell lymphoma arising in a patient with a crop of Epstein-Barr virus-associated disorders. Eur J Dermatol 2005;15(6):503-6.

7.- Tokura Y, Matsuoka H, Koga C, Asada H, Seo N, Ishihara S, Adachi A, Ibe M
Enhanced T-cell response to mosquito extracts by NK cells in hypersensitivity to mosquito bites associated with EBV infection and NK cell lymphocytosis. Cancer Sci. 2005;96(8):519-26.

8.- Kase S, Adachi H, Osaki M, Murakami M, Sairenji T, Hashimoto K, Teramoto H, Yamamoto S, Makino H, Shimizu E, Watanabe T, Ohsawa T, Hagari Y, Mihara M, Ito H.
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SINDROME BLUE RUBER BLEB NEVUS ASOCIADO CON COAGULACION INTRAVASCULAR DISEMINADA Y TROMBOCITOPENIA.
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IDENTIFICACIÓN:

Nombre: AC

Edad: 7 días.

Fecha de nacimiento: 14/12/05.

Fecha de ingreso: 16/12/05.

Historia: 829389.

ENFERMEDAD ACTUAL: 

RNAT femenino 7 días de vida, natural y procedente de los Pijiguaos, Edo. Bolívar; quien presenta desde el nacimiento, tumor de gran tamaño en muslo derecho y múltiples pápulas puntiformes violáceas distribuidos universalmente acompañado de disnea severa, por lo cual es trasladada al Hospital Central de Puerto Ayacucho y posteriormente al Hospital General “Dr. Pablo Acosta Ortiz” (E do. Apure), en vista de de exacerbación de la sintomatología respiratoria, es trasladada al Hospital Universitario de Caracas. 

ANTECEDENTE PERSONALES: 

· Producto de IVG, embarazo de 40 semanas no controlado obtenido por parto vaginal distócico por presentación podálica complicada con fractura de fémur derecho. Respiró y lloró al nacer en forma espontánea. APGAR:5-9pts. PAN:4200kg. TAN: 54cm. CC:35cm.

ANTECEDENTES FAMILIARES:  

No contributorios.

EXAMEN FÍSICO:

T:36,5. PA: 67/44 mmHg. Fc: 42rpm. Fc: 138 ppm.

RNAT en RsCsGs, eupneico, responde a estímulos.

Piel: fototipo III. Palidez cutánea-mucosa leve. Llenado capilar conservado. 

Múltiples y profusas pápulas redondas ligeramente elevadas violáceas-negruzcas renitentes, de 1-5 mm de diámetro. 

Tumor de aproximadamente 41,5 cm de diámetro en muslo derecho, color piel brillante, con áreas violáceas difusas, renitente, blanda y no doloroso.

Cabeza: normocéfalo. Fontanela anterior normotensa. 

Ojos: simétricos. ORL: Pabellones auriculares normoimplantados. Nariz simétrica. Labios simétricos con 2-3 pápulas violáceas- negruzcas puntiformes. Paladar indemne. Cuello: corto y móvil. 

Cardiorespiratorio: tórax simétrico, normoexpansible. RsRsPs y Ss en AsCsPs sin agregados.  

Abdomen: blando. No distendido. Cordón momificado clampeado. RsHsAsPs. No visceromegalias.

Genitales: edematizados. Lesiones en labios mayores de iguales características. 

Neurológico: Activo. Responde a estímulos.

Extremidades: Pulsos periféricos presentes y simétricos.

DIAGNÓSTICOS DE INGRESO:

· RNAT.

· Tumores vasculares en estudio: Malformaciones vasculares venosas  múltiples vs Hemangioendotelioma Kaposiforme vs Angioma en penacho.

· Síndrome  de Kassabach Merritt.

· Fx de 1/3 medio de fémur derecho.

PARACLÍNICOS: 

· HB: HB: 9,8 gr% Hto:28,7 % Plaq:100x103mm3  Leu: 7300x mm3  Seg:69% Linf: 31% 

· Sangre oculta en heces: 2+

· Aglutinación de partículas de látex: Positivo (>1(gr/ml).

· Rx de pierna derecha: Fx de fémur derecho. 

· ECO de partes blandas (21/12/05): LOE en cara medial de muslo derecho en probable relación a hematoma por antecedente. Planos musculares no evaluados.

· RMN de muslo (24/12/05): imagen tumoral que ocupa todos los planos musculares evaluados, sin compromiso de TCS, fascia, elementos óseos o vasculares; impresiona áreas de carácter graso a nivel de región anterior y distal del muslo.

· Eco doppler (06/01/06): no se evidencian elementos vasculares de importancia.

· Eco abdominal y transfontanela (06/01/06): sin lesiones aparentes. 

· Biopsia de piel ( 57996 (09/01/06 → brazo izq): 

Ortoqueratosis laminar. Epidermis rectificada. En dermis presencia de un vaso de gran calibre, pared delgada con escasa capa muscular. El vaso esta ampliamente dilatado y parcialmente trombosado. Adyacente a ese vaso, se aprecia otro de menor tamaño, de pared y capa muscular más gruesa. Dx: malformación venosa con trombosis central.

· EDS (10/01/06): lesión violácea plana irregular plana de 3-4 cm de diámetro y otra lesión de 2 mm de diámetro en fundus gástrico; área violácea de bordes poco definidos en 2da porción del duodeno.

· Rectosigmoidoscopia (10/01/06): lesión violácea plana de 1x2 cm de diámetro en colón descendente; y petequia de 2 mm de diámetro en sigmoide. Dx Blue Rubber Bleb.

· Bx de piel  ( 58019 (11/01/06): no concluyenrte.

INTERCONSULTAS: 

· CCV: sin indicación qx y mantiene  conducta medica. 

· Gastroenterología: realizan estudios endoscopicos (ver anexo).

· Traumatología: colocan férula posicional en espera para posterior resolución qx. En control del 13/01 se evidencia área de consolidación. 

· Cirugía Pediátrica: realizan cura compresiva posterior a la toma de biopsia de piel por sangramiento importante. 

EVOLUCIÓN:

A los 7 días de vida comienza a presentar PT y PTT incoagulable con sangrado espontáneo por sitios de venopunción y muñón umbilical, iniciándose transfusiones. Es evaluada por el servicio de Dermatología planteándose los diagnósticos de Tumores vasculares en estudio (Malformaciones vasculares venosas  múltiples vs Hemangioendotelioma Kaposiforme vs Angioma en penacho) y Síndrome  de Kassabach Merritt, decidiéndose inicio de tratamiento con metilprednisolona 2 mg/kg/d y vincristina 0,6mg/kg semanal, lográndose control de la hemorragia. El 21/01/06 la paciente presenta dificultad respiratoria, palidez acentuada e hipoactividad asociado a sangramiento en sitios de venoclisis e importante incremento del tamaño de la tumoración en el muslo derecho. Dado  la evolución clínica y los hallazgos paraclínicos se concluye con el diagnóstico de Síndrome de Blue Rubber Bleb Nevus asociada a coagulación intravascular diseminada decidiéndose incremento de la dosis de  metilprednisolona a 5mg/kg/día y manteniendo la vincristina, con evolución tórpida presentando cianosis, bradicardia y bradipnea, realizándose intubación y traslado a UTIN donde ingresa con dx Shock hipovolemico. Posteriormente presenta movimientos clónicos en MsSs con retroversión ocular y sangramiento activo por boca, orinas y recto; falleciendo el 30/01/06.

REFERENCIAS
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MIOSITIS PROLIFERATIVA DEL LABIO: UN PSEUDOTUMOR INUSUAL

García, R.  Batoni, A. Ferreiro, M. Giansante, E. Sáenz, A. Calebotta, A. Sardi, J.  Mota, J. Ball,E.



IDENTIFICACIÓN

Nombre: RC

Sexo: F

Edad: 37 años

Natural: Estado Miranda

Procedente: Estado Aragua (La Victoria)                                                                                                  

ENFERMEDAD ACTUAL

Inicia enfermedad actual  durante el primer mes de embarazo, en Marzo del  2004,  cuando presenta mácula hiperpigmentada, puntiforme, en el tercio externo derecho del labio inferior que en el transcurso de pocos días evoluciona a pápula ulcerada. Posteriormente  presenta crecimiento progresivo formándose un tumor en dicha zona en un lapso de 3 meses. Concomitantemente  dolor de fuerte intensidad en hemicara derecha. Consulta a nuestro servicio, durante el puerperio inmediato en enero 2005  decidiéndose su ingreso.

ANTECEDENTES PERSONALES

Niega antecedentes patológicos

Ginecológico: III G, III P

ANTECEDENTES FAMILIARES

No contributorios

HÁBITOS PSICOBIOLÓGICOS

Ocupación: oficios del hogar

Niega tabaquicos y alcohólicos 

EXAMEN FUNCIONAL

Niega síntomas

EXAMEN FÍSICO:

TA: 110/80  mmHg    FC: 78 lpm    FR: 18 rpm    Peso: 64 kg  

Piel: Fototipo IV. Turgencia y elasticidad acorde a edad. En mitad derecha de labio inferior presenta tumor ulcerado, lobulado, friable, parcialmente cubierto por costra hemática,de  3,5 X 2 cm. de diámetro. 

Mucosa oral no evaluable por limitación de la apertura oral.

Cuello: adenopatías submaxilares un  cm. de diámetro, móviles, remitentes y no dolorosas. 

Resto DLN

IMPRESIÓN DIAGNÓSTICA  

    Tumor en labio inferior en estudio: 

    Ca. espinocelular  vs Granuloma piogénico vs Melanoma amelánico vs Leishmaniasis

PLAN DE ESTUDIO

Biopsia de lesión

TAC de cabeza, cuello y tórax

Radiografía  simple de tórax

Laboratorio (perfil  básico)

Leishmanina e IFI

Evaluación por  cirugía dermatológica

RESULTADOS

· Biopsia 56377: epidermis parcialmente ulcerada. Dermis ocupada en toda su extensión por un tumor no encapsulado, relativamente bien delimitado constituido por una proliferación de células fusiformes con aspecto de fibroblastos o miofibroblastos, alternando con células grandes de abundante citoplasma eosinofílico, núcleos vesiculares y nucleolos prominentes. Estas células se disponen aisladas o formando pequeños grupos  y recuerdan células tipo ganglión o tipo rabdomioblasto. 

No se observaron mitosis.

             Se plantea el diagnóstico de tumor miofibroblástico vs rabdomiosarcoma 

       Inmunohistoquímica: 

· 186-05: mediante la técnica del polímero marcado con peroxidasa conjugado al                anticuerpo secundario, se realizaron inmunoreacciones para investigar los siguientes antígenos: proteína S100, desmina, vimentina, y actina de músculo liso, observando: vimentina :inmunoreacción fuerte y difusa en las células tumorales, actina músculo liso: inmunoreacción moderada y focal de células tumorales, proteína S100 y desmina inmunoreacción negativa en las células tumorales.

· I-304-05: mediante la técnica del polímero marcado con peroxidasa conjugado al                anticuerpo secundario, se realizaron inmunoreacciones para investigar los siguientes antígenos: actina muscular específica HHF 35, observando: positividad en el 30 %  de las células de la  lesión. En todos los casos se emplearon controles positivos adecuados. Los hallazgos histológicos e inmunohistoquímicos son compatibles con miositis  proliferativa.

· TAC de cráneo: DLN

· TAC de cuello: ganglios a nivel de la región submentoneana menores de 1 cm.

· TAC de tórax: DLN

· Radiografía de tórax: DLN

· Leishmanina e IFI negativas

· Hematología completa: DLN

· Química sanguínea: DLN

EVOLUCIÓN
Se le realizo extirpación completa de la lesión con excelente evolución post-operatoria. El  estudio inmunohistoquímico de la pieza operatoria confirmó el diagnóstico de miositis proliferativa. La paciente evolucionó satisfactoriamente durante el post-operatorio y egresó a los 35 días. No ha acudido nuevamente a la consulta

DIAGNÓSTICO DEFINITIVO

Miositis proliferativa
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               CONDILOMAS ACUMINADOS. A PROPÓSITO DE UN CASO.
                   Autores: Martín, R. Ball, E. Torres, Z. Giansante, E. Ruiz, A. Ayaach, A. Sardi, J.
IDENTIFICACIÓN:

Nombre: RM

Edad: 40

Fecha de ingreso: 07/09/05.

Historia: 0611579

ENFERMEDAD ACTUAL: 

Paciente masculino de 40 años de edad, natural y procedente de la localidad con Dx de SIDA desde 1986 en control por el Hospital Vargas, quien presenta desde hace 1 año lesiones verrugosas y vegetantes en labios, mucosa oral, pene y región perianal por  lo cual recibe múltiples tratamientos (aldara®, nitrógeno líquido, DCBN y TCA 80%)  con escasa respuesta, apreciándose desde julio  exacerbación el cuadro por lo cual decide consultar a nuestro centro y previa evaluación se decide su ingreso.
ANTECEDENTES PERSONALES:
· HIV desde 1986, y con dx de SIDA C3 desde 1999 en tratamiento antiretroviral con Estocrin®,  Ziagen® y Zerit®.  

· Condiloma Acuminado en genitales tratado con exéresis quirúrgica en 1997.

· Verrugas vulgares en cara y cuello  tratadas con electrocoagulación en el 2000.

· Niega otro antecedente médico, qx y alergias a medicamentos. 

ANTECEDENTES FAMILIARES:

· Madre fallecida por  HTA e Insuficiencia Renal Crónica terminal.

· Padre fallecido a los 65 años (no precisa).

· 3 hermanos: 1 con Litiasis Renal.

HABITOS PSICOBIOLOGICOS:

Ocupación: técnico en Comercio exterior.

Tabaquicos: 21 paquetes/año.

Alcohólicos: ocasionales.

Niega drogas.

Bisexual (Pareja fija homosexual desde hace 10 años).

EXAMEN FUNCIONAL POR SISTEMA:

Niega fiebre y pérdida de peso.

Evacuaciones y micciones sin alteraciones.

EXAMEN FÍSICO: 
Paciente CsGsEs, afebril, eupneico, hidratado, consciente.

Piel morena. Fototipo IV. 

Mucosa Oral: múltiples placas verrugosas confluentes, húmedas, blandas y rosadas que ocupa toda la mucosa oral ( yugal, gingival con extension al paladar blando), dorso de la  lengua y labios con deformidad del mismo. Múltiples pápulas verrugosas hiperpigmentadas de 0,5 a 1 cms de diámetro con tendencia a confluir en cuerpo del pene, pliegues inguinales y escasas perianal. CC y Uñas: DLN.

ORL: verrugas de iguales caracteristicas en introito nasal. Resto del examen físico DLN.

PARACLINICOS: DLN.

DX:

1. Sida C3.

2. VPH: 

· Condilomas acuminados en mucosa labial, boca y genitales.

INTERCONSULTAS:

· ORL: por presentar lesiones en fosas nasales sugieren inhalaciones con 5-fluoracilo 3 veces a la semana por un mes.

EVOLUCION: 

Bajo anestesia local se realizó electrocoagulación progresiva (6 secciones) de las lesiones de los labios, seguido de curetaje. Administrándose posteriormente Prednisona 25 mg vo od por 3 días después de cada sección. El paciente ha presentado evolución satisfactoria después de 5 meses de control.

Se cerró la presentación de casos con un periodo de preguntas y respuestas. Cabe destacar el altísimo nivel de estos residentes, los doctores Valentina Morante, Germán Placencio, María Elvira Marcano, Rosmary Martín y Rosaisela García quienes presentaron sus casos y respondieron a todas las preguntas con gran dominio de la materia en cuestión, demostrando en todo momento conocimiento profundo y sólido de los temas difíciles que les tocó tratar, manteniéndose serenos y seguros  ante las preguntas provenientes del público conformado, en su mayoría, por profesionales de la dermatología. 


Después del refrigerio, siguieron las conferencias ABORDAJE QUIRÚRGICO PERIORBITARIO, a cargo del Dr. José R. Sardi y, como parte de la programación cultural, la ESTÉTICA DE LA VIOLENCIA Y DE LO FEO, a cargo del artista plástico y fotógrafo Nelson Garrido, cuya presentación, en formato video, suscitó opiniones encontradas. 

Cerró el evento con la Reunión Administrativa donde los puntos más importantes fueron la presentación de la Dra. Elia Rodríguez, consultor jurídico de la  SVDCD y quien expuso una actualización del caso de Dermatología Pediátrica, actualmente a nivel de corte  y que será enviada por el correo interno  en los próximos días  y el ingreso de la Dra. Ersilia Lilia Bizarri como miembro activo de la SVDCD. ¡Bienvenida, Ersilia! 

 Hasta la próxima reunión
Dra. Paola Pasquali 

Secretaria SVDCD
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