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1. DESAFiOS TERAPEUTICOS EN EL LUPUS ERITEMATOSO

C. Collantes-Rodriguez, D. Jiménez-Gallo, L. Ossorio-Garcia,
I. Villegas-Romero, S. Valenzuela-Ubiha y M. Linares-Barrios

Unidad de Gestion Clinica de Dermatologia. Hospital Universitario
Puerta del Mar. Cddiz. Espana.

Introduccion. Presentamos tres casos de lupus eritematoso espe-
cialmente interesantes por la dificultad para su diagnéstico o trata-
miento.

Casos clinicos. Caso 1: varon de 69 anos, con antecedente de car-
diopatia isquémica cronica, sin historia de farmacos recientes. En
seguimiento en Dermatologia por lupus eritematoso subagudo cuta-
neo tipo necrdlisis epidérmica toxica-like. Se realizé tratamiento
con ciclosporina, corticoides sistémicos, hidroxicloroquina, ciclo-
fosfamida, rituximab, micofenolato mofetil, talidomida y etaner-
cept, que fueron suspendidos por falta de eficacia. Finalmente se
establecio6 tratamiento con ustekinumab subcutaneo a dosis de 90
mg cada 8 semanas, consiguiéndose una rapida respuesta desde la
segunda dosis. El paciente se encuentra actualmente en remision
tras 9 meses de seguimiento. Caso 2: varon de 18 afos en segui-
miento por lupus eritematoso sistémico con afectacion neuroldgica,
renal y cutanea. Destaco una intensa fotosensibilidad con lesiones
consistentes en placas gruesas eritematosas y descamativas que
afectaban area malar, escote, espalda y dorso de manos. Se probo
tratamiento con hidroxicloroquina, dapsona, belimumab, ciclos de
ciclofosfamida y mepacrina sin buen control de la clinica cutanea.
Se asocio al tratamiento hidroxicloroquina y talidomida a dosis de
50 mg cada 12 horas con una mejoria muy evidente. Se mantiene
estable y sin clinica de neuropatia por el momento. Caso 3: varon
de 23 afios en seguimiento por lupus cutaneo subagudo. Ingresé a
cargo de Dermatologia por fiebre recurrente y alteraciones en el
cociente albumina creatinina. Se descart6 posible etiologia infec-
ciosa de la fiebre. La biopsia renal fue compatible con glomerulo-
nefritis lGpica membranosa clase V. Se instaurd tratamiento con
ciclos de ciclofosfamida con buena evolucion de la funcion renal
pero comenz6 con episodios de trombocitopenia, aumento de fer-
ritina e hipertrigliceridemia. Sospechando que pudiera tratarse de
una linfohistiocitosis hemofagocitica, se realizé biopsia de médula
6sea que mostré hemofagocitosis. Se instaurd tratamiento con bo-

los de metilprednisona e inmunoglobulinas a dosis de 2 g/kg con
mejoria de las tres series hematologicas, cese de la fiebre y normal-
izacion de los reactantes de fase aguda.

Conclusiones. El lupus supone un desafio diagnostico y terapéutico
donde el dermatdlogo, por sus diferentes conocimientos y habilida-
des de caracter transversal es el especialista indicado para coordi-
nar su manejo.

2. FACTORES ASOCIADOS CON EL SINDROME METABOLICO
EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO

M.P. Arévalo-Bermudez, S. Paradela, V. Balboa Barreiro?,
M. Almagro Sanchez y E. Fonseca

Servicio de Dermatologia y Unidad de Epidemiologia Clinica
y Bioestadistica. Complexo Hospitalario Universitario A Corufia
(CHUAC). A Coruna. Espana.

Introduccioén. El sindrome metabdlico (SM) es un indicador de ries-
go aumentado para desarrollar enfermedad cardiovascular ateros-
clerotica y diabetes mellitus. Hay pocos estudios de SM en lupus
eritematoso (LE) y la mayoria son en formas sistémicas.
Objetivos. Analizar la prevalencia y factores asociados con la pre-
sencia de SM en pacientes con LE cutaneo (LEC).

Materiales y métodos. Estudio transversal descriptivo de prevalen-
cia en 260 pacientes con LEC del Area Sanitaria de A Corufia,
abril/2013-agosto/2016. Se utilizo el EUSCLE Core Set Questionnai-
re para caracterizar los pacientes y la enfermedad. Se determiné el
SM (Criterios de la National Cholesterol Education Program Adult
Treatment Panel Ill [ATP IIl], 2001), el tabaco consumido (paque-
tes/afo), el test de Fagerstrom, el consumo de alcohol (g/dia), el
riesgo cardiovascular y el indice de calidad de vida en dermatolo-
gia. Se realizo el estudio descriptivo de las variables y analisis mul-
tivariado de regresion logistica para medir la asociacion de SM con
otros factores.

Resultados. EL 32,7% de los pacientes con LEC cumplian criterios de
SM con la siguiente distribucion (ATP IIl): obesidad abdominal
(46,9%), hipertrigliceridemia o tratamiento (T) hipolipemiante
(31,5%), HDL bajo o T hipolipemiante (40,6%), HTAo T antihiperten-
sivo (61,5%), e intolerancia a la glucosa o T hipoglucemiante (5,0%).
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ELl SM no presentd diferencias significativas entre mujeres y hom-
bres (31,1 % vs. 36,4%), entre subtipos de LEC (LEC agudo [20,0%],
LEC subagudo [43,2%], LEC cronico [31,7%] y LEC intermitente/ta-
mido [32,4%]) y entre formas sistémicas o no (22,7 % vs. 34,7%). El
SM se asocio de forma significativa e independiente con el indice de
masa corporal (IMC) (OR: 1,43) y el anticoagulante lUpico (AL) (OR:
9,78).

Conclusiones. La prevalencia de SM en los pacientes con LEC fue
mas alta que en la poblacion general adulta (32,7% vs. 23,7-27,0%),
y se asocio con el IMC y la presencia del AL.

3. LESIONES CUTANEAS RECIDIVANTES DE LARGA
EVOLUCION

A. Bauza, C. Saus?, N. Izquierdo, J. del Pozo, A. Giacaman,
0. Corral y A. Martin-Santiago

Servicios de Dermatologia y “Anatomia patoldgica. Hospital
Universitario Son Espases. Palma de Mallorca. Espana.

Introduccién. La presencia de lesiones recidivantes en zona peri-
neal y extremidades inferiores son algunas manifestaciones clinicas
del eritema necrolitico migratorio (ENM). En un 90% de los casos
esta asociado al glucagonoma maligno y en el resto a otras causas
como malabsorcion intestinal, pancreatitis, hepatitis, enfermedad
inflamatoria y otros tumores.

Caso clinico. Mujer de 60 anos remitida a nuestro centro para valo-
racion de lesiones cutaneas recidivantes de 4 afos de evolucion.
Presentaba placas eritematosas descamativas y zonas de pigmenta-
cion en piernas, zona glltea, ingles, muslos y codos, sin sintomas
sistémicos. Aportaba varias biopsias cutaneas con diagnostico de
toxicodermia y eccema. Una nueva biopsia fue sugestiva de déficit
vitaminico detectandose en la analitica un déficit de zinc y acidos
grasos. La paciente estuvo asintomatica durante 8 meses con suple-
mentos vitaminicos y zinc, presentando posteriormente brotes mas
severos con ampollas, edema y descamacion de predominio en dor-
so de pies asociado a una hiperqueratosis plantar dolorosa. Ante la
ausencia de mejoria se solicitaron niveles de glucagon que estaban
elevados y una TAC que mostré una masa de 4 cm en pancreas con-
firmandose un glucagonoma maligno. Las lesiones se resolvieron
tras el tratamiento quirdrgico sin recidiva tras 2 afos.

Discusion. EL ENM puede ser el primer y Unico sintoma del glucago-
noma maligno. La evolucion a brotes, la histologia inespecifica en
algunos casos y el largo tiempo de evolucion de las lesiones son
motivo del retraso diagnostico.

Presentamos un nuevo caso de ENM de varios afos de evolucion
como Unica manifestacion de un glucagonoma maligno. Queremos
destacar la presencia de una queratodermia plantar dolorosa, que
no hemos encontrado asociada a este sindrome y que se resolvio
completamente con el tratamiento del tumor.

Resaltar la importancia de reconocer este cuadro clinico para un
diagndstico lo mas precoz posible y prevenir la aparicion de metas-
tasis.

4. ERITEMA NUDOSO EN UNA PACIENTE EN EDAD
REPRODUCTIVA

S. Burillo-Martinez, A. Sanchez-Velazquez, J.J. Andrés-Lencina,
B. Pinilla, F. Tous-Romero, J.L. Rodriguez-Peralto,
C. Postigo-Llorente y P.L. Ortiz-Romero

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. Se han descrito multiples causas de eritema nodoso
(EN). En 1987, Adams y colaboradores describieron el EN como ma-
nifestacion sistémica de la mastitis granulomatosa idiopatica (MGI).
Caso clinico. Una mujer de 26 afos sana, natural de Ecuador, con-
sulto por maltiples nodulos inflamatorios dolorosos en cara anterior
de piernas de 15 dias de evolucion, asociados a poliartralgias, fie-

bre moderada y astenia. Referia ademas una lesion dolorosa en
mama derecha de 3 meses de evolucion, ocasionalmente supurati-
va, refractaria a varios ciclos de antibioterapia oral. Presentaba en
region periareolar superointerna una placa eritematosa sobre una
masa indurada de aproximadamente 10 cm de diametro. No se en-
contraba en periodo de lactancia ni reconocia traumatismo previo
u otros desencadenantes. Se realizd estudio histopatoldgico de una
lesion nodular de pierna que revel6 un engrosamiento de septos
subcutaneos con marcado infiltrado linfocitario y granulomatoso en
la periferia del lobulillo. Un cilindro de parénquima mamario mos-
tré un infiltrado inflamatorio mixto granulomatoso, y una biopsia
excisional mamaria evidencié en dermis profunda y tejido celular
subcutaneo un engrosamiento de septos por un infiltrado inflamato-
rio linfoplasmocitario con componente gigantocelular conformando
estructuras granulomatosas. Con las técnicas de Ziehl, Fite Faraco,
PAS y Giemsa no se evidenciaron BAAR ni otros microorganismos. Se
remitié material de tejido mamario para cultivo de bacterias, mi-
cobacterias y hongos que fue negativo. La PCR para M. tuberculosis
de tejido mamario fue negativa. En base a los hallazgos se estable-
ci6 el diagnostico de EN asociado a MGI.

Discusion. La MGI es una enfermedad inflamatoria mamaria rara,
benigna, que afecta caracteristicamente a mujeres en edad repro-
ductiva. El cuadro clinico tipico es el de una masa firme mamaria
dolorosa ocasionalmente supurativa, pudiendo imitar clinicamente
un carcinoma mamario. De forma muy infrecuente se ha descrito su
asociacion a manifestaciones sistémicas que incluyen al EN.

5. ENFERMEDADES AMPOLLOSAS AUTOINMUNES
SOBRE PIEL RADIADA

. Palacios Alvarez?, E. Querol Cisneros?, A. Tomas Velazquez?,
L. Aguado Gil?, M.A. Idoate® yA. Espaina Alonso?

Servicios de “Dermatologia y ®Anatomia Patoldgica. Clinica
Universitaria de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccién. Las enfermedades ampollosas autoinmunes pueden
inducirse tras el tratamiento con radioterapia. Presentamos dos
pacientes tratadas con radioterapia, que desarrollaron lesiones de
pénfigo vulgar (PV) y penfigoide ampolloso (PA) en el area radiada.
Casos clinicos. La primera paciente es una mujer de 39 afhos de
edad con antecedente de pénfigo vulgar (PV) con afectacion predo-
minantemente mucosa, que habia sido tratado en el pasado con
distintos inmunosupresores. Presentd un carcinoma intraductal de
mama que fue tratado mediante cirugia y radioterapia. Desde un
ano antes, la paciente no tenia lesiones y no realizaba tratamiento
sistémico, pero dos meses después de la radiacion desarrollo lesio-
nes de PV en la mama tratada. La segunda paciente es una mujer
de 80 anos, tratada de carcinoma mucinoso de mama mediante ci-
rugia y radioterapia. Al mes de finalizar la radioterapia comenzo a
desarrollar ampollas tensas en la mama radiada. Antes del diagnos-
tico de cancer de mama la primera paciente presentaba autoanti-
cuerpos negativos, pero tras la radioterapia los anticuerpos
antidesmogleina 1 se positivizaron. Se instaur6 tratamiento con
corticoesteroides topicos, con remision de las lesiones y negativiza-
cion de los autoanticuerpos 6 meses después. La segunda paciente
desarrolld anticuerpos anti-BP180 positivos un mes tras la radiote-
rapia, en relacion con la aparicion de las lesiones cutaneas.
Discusion. El tratamiento con radioterapia se ha descrito como in-
ductor de enfermedades ampollosas (fundamentalmente PV y PA)
de manera infrecuente. La etiopatogenia es desconocida, aunque
se han postulado distintos mecanismos inmunoldgicos incluyendo la
expansion de epitopos.

Generalmente, las lesiones se desarrollan de manera localizada en
los primeros 6-12 meses tras la radiacion. El curso es benigno con
tendencia a la resolucion en la mayoria de los casos. Es necesario el
reconocimiento de estas entidades para poder diferenciarlas del
pénfigo paraneoplasico, con diferentes implicaciones y distinto cur-
so clinico.
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6. FOTOFERESIS EXTRACORPOREA EN ENFERMEDADES
ESCLERODERMIFORMES

R. Fornons Servent, A. Talavera Belmonte, A. Bauer Alonso,
S. Ortega Sanchez, |. Gonzalez Medina e I. Figueras Nart

Hospital Universitari de Bellvitge. L’Hospitalet de Llobregat.
Barcelona. Espana.

Introduccién. La fotoquimioterapia extracorporea o fotoféresis es
un tratamiento inmunomodulador que se basa en una leucoaféresis
para exponer los leucocitos a un fotosensibilizante, aplicarles ra-
diacion ultravioleta Ay posteriormente reinfundirlos al paciente.
Actualmente este tratamiento esta aprobado para el linfoma T cu-
taneo avanzado que no responde al tratamiento habitual, aunque
también ha demostrado eficacia en otras entidades, entre ellas la
enfermedad de injerto contra huésped y algunas autoinmunes. Exis-
ten datos en la bibliografia que apoyan su utilidad en la escleroder-
mia sistémica y otros trastornos esclerodermiformes. (1-3)

Casos clinicos. Presentamos 4 casos clinicos de enfermedades es-
clerodermiformes (2 fascitis eosinofilicas, 1 morfea panesclerosante
y 1 esclerodermia sistémica) que no respondieron bien al tratamien-
to habitual por lo que se realizd fotoféresis extracorporea con buena
respuesta.

Discusion. Los procesos esclerodermiformes comprenden un espe-
ctro de enfermedades autoinmunes fibrosantes con diversos grados
de engrosamiento cutaneo y fibrosis con opciones terapéuticas lim-
itadas. La fotoféresis extracorporea es una alternativa terapéutica
atractiva dadas sus caracteristicas inmunomoduladoras y su favor-
able perfil de seguridad, con eficacia probada en otros trastornos
fibrosantes de la piel y cada vez mas en enfermedades escleroder-
miformes autoinmunes. Como inconveniente destaca su inaccesibi-
lidad dado que se trata de una técnica relegada a escasos centros
de referencia.

Conclusiones. La fotoféresis extracorporea es un tratamiento a
tener en cuenta en enfermedades esclerodermiformes por su efica-
cia y buen perfil de seguridad. Se requieren estudios prospectivos
para la validacion de este tratamiento en estas enfermedades.

7. DERMATOSIS NEUTROFILICA EN PACIENTE CON RHUPUS

R. Haro Ramos, J.A. Martinez Lopez, V. Alegria Landa,
J.L. Diaz Recuero, M. Jo Velasco y L. Requena Caballero

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Introduccion. El Rhupus es una entidad poco frecuente, definida
por la presencia de poliartritis simétrica y erosiva acompanada por
signos y sintomas de LES, y la presencia de anticuerpos altamente
especificos como anti-DNA nativo anti-SM. Las dermatosis neutrofi-
licas se han descrito asociadas a enfermedades autoinmunes.

Caso clinico. Una mujer de 52 afos con Rhupus diagnosticado en
2012 con manifestaciones articulares, nodulos reumatoideos; leu-
copenia y trombocitopenia; lupus cutaneo subagudo, vasculitis leu-
cocitoclastica. Analiticamente: hipergammaglobulinemia, ANA
positivos con titulos 1/640, anti-Sm positivo, anti-DNA nativo posi-
tivo, anti-Ro positivo, anti-RNP 70 positivo, antipéptido ciclico
citrulinado positivo, factor reumatoide positivo y consumo de com-
plemento C3 y C4, elevacion persistente de reactantes de fase
aguda. En octubre de 2016 la paciente comenzo con un brote de
lesiones diferentes a las que habia presentado en otras ocasiones:
placas eritematoedematosas sin afectacion epidérmica, infiltradas
al tacto, bien delimitadas con tendencia a blanquear en el centro
algunas de ellas. Se realizé una biopsia con histologia compatible
dermatosis neutrofilica, tipo dermatosis urticarial neutrofilica. La
paciente ha recibido multiples tratamientos suspendidos por efec-
tos secundarios o por falta de eficacia en cuanto al control de sin-
tomas tanto articulares como cutaneos entre los que se incluyen:
hidroxicloroquina, cloroquina, mepacrina, metotrexato, leflunami-
da. En diciembre de 2016 ante un brote cutaneo que no mejoraba

con corticoides orales, topicos y azatioprina se pautaron bolos de
corticoides intravenosos y se inicié tratamiento con rituximab, con
mejoria parcial a nivel cutaneo y buen control de los sintomas ar-
ticulares.

Discusion. Presentamos un caso de dermatitis neutrofilica asociado
a Rhupus, no descrito en la literatura previamente, que ademas
esta suponiendo un reto terapéutico.

8. CARACTERISTICAS CLINICAS Y EPIDEMIOLOGICAS
DE LOS PACIENTES CON ESCLERODERMIA

A. Mateos Mayo, A. Sanchez Herrero, A. Ruedas Martinez,
P. Vilas Boas da Silva, L.M. Nieto Benito, A. Rosell Diaz,
R. Suarez Fernandez y J.A. Avilés Izquierdo

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Gregorio
Marafion. Madrid. Espafia.

Introduccion. El término esclerodermia engloba una serie de enfer-
medades que producen cambios fibroticos en la piel. Los objetivos
de este estudio son describir las caracteristicas epidemioldgicas,
clinicas e inmunoldgicas de los pacientes con esclerodermia de cu-
alquier tipo y analizar la asociacion de esclerodermia localizada a
enfermedades autoinmunes, obesidad y sindrome metabdlico.
Material y métodos. Se analizaron retrospectivamente los datos de
los pacientes en seguimiento en la consulta monografica de Colage-
nosis del Servicio de Dermatologia del HGUGM con diagnostico de
esclerodermia.

Resultados. Incluimos 100 pacientes (80 pacientes con esclerodermia
localizada o morfea y 20 con esclerosis sistémica) con una edad media
al diagnéstico de 46 afos y claro predominio femenino. Entre los hal-
lazgos encontrados tras el analisis de datos, destaca una alta prevalen-
cia de obesidad abdominal en los pacientes con morfea en placas y
generalizada y una mayor asociacion de morfea a otras enfermedades
autoinmunes como el hipotiroidismo. Sin embargo, la positividad para
anticuerpos antinucleares fue similar a la de la poblacion general.
Discusion. Dentro del término esclerodermia se incluyen pacientes
con un perfil clinico, epidemioldgico e inmunolégico muy diferente
segln el subtipo. La esclerosis sistémica afecta a pacientes mas
jovenes y con un perfil de autoinmunidad determinado. La esclero-
dermia localizada se asocia frecuentemente a otras enfermedades
autoinmunes como el hipotiroidismo o vitiligo, asi como al liquen
escleroatrofico. Ademas, existen multiples factores que pueden
desencadenar la aparicion de placas de morfea, como los trauma-
tismos o la radiacion, lo que justificaria la mayor presencia de le-
siones en zonas de traumatismo o roce (variante isomorfica) y la
mayor prevalencia de obesidad en los pacientes con morfea.

9. MUJER CON FIEBRE PERIODICA Y AFTAS
C. Mauleon Fernandez y E. Chavarria Mur
Servicio de Dermatologia. Hospital Infanta Leonor. Madrid. Espana.

Introduccion. El sindrome PFAPA es una enfermedad autoinflama-
toria que se caracteriza por episodios de fiebre periodica, ade-
nopatias, faringitis y aftosis, con elevacion de reactantes de fase
aguda. Los pacientes se encuentran asintomaticos entre los brotes.
Clasicamente ha sido descrito en nifos, pero, desde hace unos
anos, se vienen comunicando casos en adultos.

Caso clinico. Mujer de 40 afos sin antecedentes de interés. Consulta
por episodios de aftosis bipolar con fiebre elevada, odinofagia, ce-
falea y adenopatias cervicales, que aparecen cada 4-5 semanas. Los
sintomas mejoran con corticoides orales. En los brotes aparece leu-
cocitosis y elevacion de reactantes de fase aguda, siendo normal en
los periodos en los que esta asintomatica. El HLA- B51/52 es negati-
vo. Se realiza test genético, que descarta haploinsuficiencia de pro-
teina A 20. Es diagnosticada de sindrome PFAPA, y se pauta
tratamiento preventivo con cimetidina, con buena respuesta.
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Discusion. El diagnostico del sindrome PFAFA se realiza en base a
unos criterios clinicos, entre los cuales figura la edad (nifios). Reci-
entemente se vienen proponiendo nuevos criterios, pensados para
la poblacion adulta. Presentamos un nuevo caso de sindrome PFAPA,
que debe formar parte del diagndstico diferencial de las aftosis.

10. PANICULITIS LUPICA DE LOCALIZACION ATIPICA
EN PACIENTES CON FACTORES PREDISPONENTES

A. Sanchez-Velazquez, B. Pinilla-Martin, C. Vico-Alonso,
V. Velasco-Tamariz, M. Prieto-Barrios, P.L. Ortiz-Romero
y M.C. Postigo Llorente

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. Presentamos dos casos de paniculitis lUpica (PL) de
localizacion atipica en region distal de miembros inferiores (MMII)
en pacientes con factores predisponentes y respuesta a tratamien-
to con sulfona y quinacrina respectivamente.

Casos clinicos. El primer caso, una mujer de 67 anos con ante-
cedentes de lupus eritematoso discoide en cuero cabelludo e insu-
ficiencia venosa crénica que desarrolla una placa violacea, indurada
y muy dolorosa en miembro inferior izquierdo sobre una zona pre-
viamente diagnosticada de paniculitis traumatica (histologia com-
patible). La biopsia de la nueva lesion fue informada como PL. Tras
fracaso del tratamiento con hidroxicloroquina (HCQ), a los tres me-
ses se anade sulfona consiguiendo una rapida mejoria del dolor y
resolucion de las lesiones. La segunda paciente, mujer de 53 afos
con antecedentes de lupus eritematoso sistémico (LES) y episodio
de trombosis venosa profunda asociado a trombofilia, consulta por
Ulcera secundaria a traumatismo (se biopsia en la primera visita),
sobre la que posteriormente aparece una placa eritematoviolacea
extremadamente dolorosa. La biopsia de esta Ultima fue compati-
ble con PL. Tras multiples tratamientos sin lograr control el cuadro
(HCQ, metotrexato, sulfona y talidomida), se inicia quinacrina evi-
denciandose una disminucion inmediata del dolor, desaparicion de
la placa y reepitelizacion de la Ulcera.

Discusién. La PL representa el 1-3% de los pacientes con lupus er-
itematoso cutaneo (LEC), pudiendo aparecer aislada, asociada a LES
o0 a otras formas de LEC. Se caracteriza por ser una paniculitis lobulil-
lar sin vasculitis con infiltrado linfocitario. Cursa con nodulos o plac-
as habitualmente localizadas en region proximal de extremidades,
mamas y region facial, pudiendo estar desencadenadas por un trau-
matismo. El diagnodstico se establece mediante correlacion clinico-
patologica. El interés de estos casos radica en la localizacion tan
infrecuente de la PL en region distal de MMII y su aparicion en paci-
entes con factores predisponentes como IVC, sindrome postromboti-
coy traumatismos. Senalar que se debe tener en cuenta esta entidad
cuando aparezca clinica compatible con paniculitis en pacientes con
dichos factores de riesgo, siendo fundamental el estudio histologico
para realizar el diagndstico diferencial con otros tipos de paniculitis.
Asimismo, considerar el uso de quinacrina en estos casos.

11. ANALISIS DESCRIPTIVO DE LAS CARACTERISTICAS
DE PACIENTES CON AUTOANTICUERPOS RELACIONADOS
CON LA ESCLERODERMIA

A. Pérez Linaza?, |. Serrano Garcia?, R. de la Varga Martinez®,
E. Velazquez-d, C. Rodriguezc y F. Medina Varo?

aServicio de Reumatologia. UGC de Cirugia Ortopédica,
Traumatologia y Reumatologia. Hospital Universitario Puerta del
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Introduccion. La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad crénica
autoinmune caracterizada por una fibrosis cutanea y visceral con una

vasculopatia de los pequefos vasos sanguineos. Hay evidencias de que
las anomalias capilares e incluso el curso de la enfermedad, estan
asociados a la presencia de autoanticuerpos (Ac) especificos de la ES.
Pacientes y métodos. Se seleccionaron retrospectivamente pacien-
tes del Hospital Puerta del Mar, Cadiz, con Ac especificos de ES
desde enero de 2012 hasta diciembre de 2017 (n=70; 14,3% hombres
y 85,7% mujeres, edad media 62,8). Se recogieron datos clinicos y
de laboratorio y se clasificaron segun los criterios ACR/EULAR 2013
y la existencia de afeccion visceral incipiente en pre-ES, ES y sine
ES. Se determind la relacion de los Ac anticentrémero (anti-CENP)
y antitopoisomerasa (anti-Scl70) con el diagnostico de ES y con
parametros clinicos.

Resultados. Los Ac mas frecuentes fueron los anti-CENP. La presen-
cia de Ac anti-Scl70 se asoci6 con marcadores de peor prondstico.
Dos tercios de los pacientes con ES presentaban la forma limitada,
y las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron el fenémeno
de Raynaud, la afectacion digestiva y las telangiectasias. Para el
diagnostico de ES, los Ac anti-CENP tuvieron buena sensibilidad y
los Ac anti-Scl70 buena especificidad, aunque el valor predictivo
positivo y el valor predictivo negativo de ambos Ac fue bajo.
Discusion. La esclerosis sistémica es una enfermedad multiorganica
en la que diversos estudios muestran que existe una asociacion en-
tre la forma de presentacion y la presencia de Ac especificos. Con-
ocer esta relacion puede permitir un manejo mas precoz y eficaz de
la enfermedad, asi como el trabajo en equipo entre diferentes es-
pecialistas y la busqueda de nuevas terapias que detengan el curso
natural de la enfermedad.

12. LA MEPACRINA EXISTE Y PUEDE SER UTIL
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A. Ugarte Nufiez?, G. Ruiz-Irastorza?, M. Mendieta Eckert
y J. Gardeazabal Garcia
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Introduccion. La mepacrina (también conocida como quinacrina o
atabrina) es un antipaludico de sintesis que en 1951 se reporto6 por
primera vez como tratamiento eficaz en una serie de pacientes con
lupus cutaneo. El desarrollo de otros farmacos como la cloroquina
e hidroxicloroquina relegaron su uso.

Casos clinicos. Caso 1: mujer de 64 afios que consulto por lesiones
cutaneas compatibles con lupus subagudo generalizado de predo-
minio anular. Habia recibido previamente tratamiento con hidroxi-
cloroquina, que tuvo que suspender por cuadro de eritema
generalizado, y que recidivo al reintroducirla. Se instauroé trata-
miento con mepacrina combinada con otros farmacos para control
del brote inicial y recidivas posteriores. Actualmente estable con
mepacrina y prednisona oral a dosis bajas. Caso 2: mujer de 66 afnos
con lupus discoide cronico. Antecedentes de consumo de 1 botella
de cava/dia y fumadora de 1 paquete/dia. Esteatosis hepatica.
Analitica GOT 189 U/L, GPT 110 U/L, GGT 786 U/L, fosfatasa alca-
lina 134 U/L. Inici6é tratamiento combinado con hidroxicloroquina,
mepacrina y prednisona. Se observo una mejoria notable y man-
tenida hasta que la normalizacion de la analitica permitié anadir
otros farmacos.

Discusion. Actualmente la mepacrina se sitla como tratamiento de
primera linea del lupus cutaneo cuando esta contraindicada la ad-
ministracion de otros antimalaricos o en tratamiento combinado en
pacientes resistentes. Los efectos secundarios mas frecuentes son
una coloracion amarillenta de la piel, mucosas y orina, cefalea y
sintomas gastrointestinales. En general presenta un buen perfil de
seguridad y casi nula interaccion con otros medicamentos. El hecho
de que en Espana no esté comercializada puede ser un factor que
explique su baja utilizacion. Presentamos 2 casos en los que la
mepacrina se usd como base de tratamiento y comentamos nuestra
experiencia en el uso de este farmaco.
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13. LUPUS ERITEMATOSO AMPOLLAR. UNA FORMA
INFRECUENTE DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

N.A. Richarz?, G. Castillo?, M.T. Fernandez-Figueras® e I. Bielsa?
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Introduccién. El lupus eritematoso (LE) ampollar es una variante
infrecuente de enfermedad ampollar autoimmune que se asocia a
un LE sistémico.

Caso clinico. Mujer, natural de Bolivia, de fototipo IV, con antece-
dente de un episodio de necrdlisis epidérmica toxica (NET) a los 15
anos sin desencadenante claro, que se diagnostico a los 19 afos de
un LE sistémico con afectacion articular, hematoldgica y cutanea en
forma de eritema en “alas de mariposas”, con ANA 1/1280, anti-DNA
>800 e hipocomplementemia. A los 22 afnos desarroll6 una glomeru-
lonefritis lUpica clase 3. Se inici6 tratamiento con ciclofosfamida que
fue sustituido por rituximab por falta de respuesta. En este contexto
aparecieron unas lesiones ampollares en cara y cuello consistentes
en placas eritematosas infracentimétricas con vesiculo-ampollas mi-
limétricas en la periferia. En la microscopia se observé una ampolla
subepidérmica con neutrofilia y leucocitoclasia basal y perianexial
con deposito granular de C3, 1gG, IgAy IgM en la membrana basal en
la inmunofluorescencia directa. La determinacion de anticuerpos
frente a colageno VII, antiBP-230 y antiBP-180 resulto negativa. Las
lesiones cutaneas mejoraron coincidiendo con el inicio de tratamien-
to sistémico con belimumab y tacrolimus indicado por la nefropatia.
Discusion. El LE ampollar es mas frecuente en las mujeres jovenes
con fototipos altos (V-VI) y suele responder bien a tratamiento con
dapsona. En la microscopia se caracteriza por ampollas subepidérmi-
cas con un infiltrado rico en neutrdfilos a diferencia del infiltrado
predominantemente linfocitario de las lesiones cutaneas especificas
del lupus eritematoso. Por este motivo, el LE ampollar se entiende
en la actualidad como una enfermedad ampollar neutrofilica asocia-
da a LE sistémico y que podria incluirse en el amplio espectro de
dermatosis neutrofilicas de significado incierto que se han descrito
en el contexto de un LE, casi siempre sistémico, como el pioderma
gangrenosum, el sindrome de Sweet, las dermatosis neutrofilicas
“sweet-like”, la dermatitis granulomatosa neutrofilica en empaliza-
da, la pustulosis amicrobiana de los pliegues y las dermatosis neutro-
filicas urticariales, entre otras. Como ocurrio en nuestro caso, el LE
ampollar se asocia a nefritis lUpica hasta en el 50% de los pacientes.

14, DERMATOMIOSITIS ANTI-MDA5+ VARIANTES
CLINICAS

P. Rodriguez-Jiménez, P. Chicharro, A. Reolid, E. Mufioz-Aceituno,
A. Walid, A Bernaldez, T.M. Capusan y C. Garcia-Garcia

Hospital Universitario La Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccion. Los anticuerpos especificos de dermatomiositis (AEDM)
definen fenotipos dentro del espectro de las dermatomiositis (DM).
El anti-Melanoma-differentiation-antigen-5 (MDA5) parece aumen-
tar el riesgo de enfermedad pulmonar intersticial (EPI), sobre todo
cuando asocia a un fenotipo cutaneo con lesiones papulosas, prurigi-
nosas y dolorosas que se ulceran, en caras laterales-palmares de de-
dos de manos. Presentamos 3 pacientes con DM-ACMDA5+.

Casos clinicos. Paciente 1: mujer que en 2014 con 41 afos consulta
con lesiones cutaneas caracteristicas de DM y lesiones papulosas do-
loras y ulceradas en dedos de manos. Asociaba disnea y tos. Se detec-
ta EPl y AcMDA5+, descartando miositis o neoplasia. Se diagnostica
de DM amiopatica (DMA). Inicia tratamiento con corticoides
sistémicos (CS) y ciclofosfamida (CF), se mantiene estable con mico-
fenolato-mofetilo. Paciente 2: mujer diagnosticada en 2016 con 55
anos de sindrome de Sjogren por poliartritis, EPl y anti-Ro52 (reuma-

tologia). Habia recibido tratamiento con: CS-antipalUdicos-MTX-AZT-
MMF-RTX. En abril de 2018 ingresa por agravamiento de
sintomatologia respiratoria. Nos consultan por cuadro cutaneo de 7
meses de evolucion, consistente en lesiones cutaneas caracteristicas
de DMy lesiones papulosas, dolorosas, ulceradas en dedos de manos.
Se diagnostica de DMA confirmandose Ac-MDA5+. Inicia tratamiento
con CS y CF. Paciente 3: mujer que en 2009 con 41 afos consulta por
lesiones papulosas, violaceas en dorso de articulaciones de manos, y
lesiones pruriginosas eritemato-descamativas, en relacion con expo-
sicion solar, en cara y extremidades superiores. La biopsia mostrd
dermatitis de interfase con mucina intersticial. Los Ac fueron nega-
tivos. Se descarto6 neoplasia o EPI. En el 2015 se solicita estudio de
ADME detectandose ACMDA5+. Se diagnostica de DMA. Continda tra-
tamiento con hidroxicloroquina, sin patologia asociada.

Discusion. Los anticuerpos anti-MDA5 aparecen en 5-20% de pacien-
tes con DM. Aunque puede detectarse en pacientes sin afectacion
sistémica, cuando se asocia a las lesiones cutaneas descritas en
dedos de manos debemos sospechar la presencia de EPI, pudiendo
hacer un diagnostico y tratamiento precoz de la enfermedad.

15. DERMATOMIOSITIS ASOCIADA A ANTICUERPO
ANTI-MDA5: PRESENTACION DE TRES CASOS

J.M. Sanchez Schmidt?; M. Bertolin Colilla?, M.E. Martinez Escala?,
F. Gallardo Hernandez?, E.A. Rozas Mufioz?, E. Balcells Vilarnau®,
A. Sanchez Font®, A. Pros Siménc y R. Pujol Vallverd(?

Servicios de “Dermatologia, ®Pneumologia y ‘Reumatologia.
Hospital del Mar. Barcelona. Espafa.

Introduccioén. En la Gltima década se han descrito hasta 15 autoanti-
cuerpos especificos de miositis, con caracteristicas clinicas propias
de cada uno. De ellos, uno de los mas relevantes es el anticuerpo
anti-MDA5, asociado a unas caracteristicas clinicas y analiticas como
las Ulceras cutaneas, papulas palmares, dermatomiositis amiopatica,
enfermedad pulmonar intersticial rapidamente progresiva, neumo-
mediastino, artritis y niveles elevados de ferritina. Describimos nues-
tra experiencia en las manifestaciones clinicas, hallazgos analiticos
y manejo de tres varones con dermatomiositis asociadas al anticuer-
po anti-MDA5.

Casos clinicos. Caso 1: varon de 51 afios de edad con manifestacio-
nes cutaneas y musculares caracteristicas de dermatomiositis que
desarrolld maculas violaceas dolorosas en los pulpejos de los dedos
de las manos, papulas en la superficie palmar de los dedos, Ulceras
digitales, alopecia, afectacion parenquimatosa pulmonar y neumo-
mediastino. Caso 2: varon de 49 aiios que desarroll6 eritema helio-
tropo, papulas palmares, maculas reticuladas en los dedos de las
manos y ulceraciones acrales en pabellones auriculares, nariz y
manos junto con artritis. Caso 3: varén de 53 afos con antecedente
de psoriasis cutanea y articular que presenté manifestaciones ca-
racteristicas de dermatomiositis con aspecto psoriasiforme, Ulceras
cutaneas en las extremidades y presencia de mucina en la biopsia
cutanea. Los tres pacientes han requerido tratamiento inmunosu-
presor para el tratamiento de la dermatomiositis. Se exponen las
dificultades terapéuticas en estos casos.

Discusién. Destacamos la gran variabilidad de manifestaciones clini-
cas asociadas al anticuerpo anti-MDA5 vy la dificultad del manejo de
estos pacientes, en especial si desarrollan afectacion extracutanea.

16. VASCULOPATIA LIVEDOIDE: UN RETO TERAPEUTICO
I. Prats Caelles y R.M. Diaz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Infanta Sofia.
San Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espana.

Introduccion. La vasculopatia livedoide (VL) es una enfermedad
cronica que se caracteriza por aparicion de Ulceras en miembros
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inferiores, dejando lesiones cicatriciales atroéficas residuales. Se
presenta un caso clinico diagnosticado de vasculopatia livedoide en
el contexto de una enfermedad autoinmune indiferenciada.

Caso clinico. Mujer de 16 afos, con diagnostico clinico e histolégico
de vasculopatia livedoide en miembros inferiores. En el estudio
realizado no se objetivd ninguna condicion trombofilica asociada
con positividad para autoanticuerpos sin poder diagnosticar, hasta
este momento, una enfermedad del tejido conectivo. La evolucion
ha sido favorable desde el inicio de la anticoagulacion oral, que-
dando solo las lesiones atréficas residuales.

Discusion. La vasculopatia livedoide es una vasculopatia oclusiva de
etiologia desconocida. La complejidad de esta alteracion es el estu-
dio de posibles condiciones trombofilicas asociadas; ademas de otras
muchas enfermedades en las que destacan las conectivopatias y las
neoplasias. El abordaje terapéutico de la VL es complejo. Se deben
aconsejar una serie de cambios de estilo de vida beneficiosos para el
paciente, ademas de un arsenal terapéutico amplio para su manejo.

17. LAS MIL CARAS DE LA DERMATOMIOSITIS

I. Villegas Romero, L. Ossorio Garcia, C. Collantes Rodriguez,
S. Valenzuela Ubifa, I. Navarro Navarro, D. Jiménez Gallo
y M. Linares Barrios

UGC Dermatologia MQ y V. Hospital Universitario Puerta del Mar.
Cddiz. Espana.

Introduccién. Las dermatomiositis forman parte de un espectro de
enfermedades autoinmunes sistémicas en las que clasicamente se
han diferenciado distintos tipos en funcion de la clinica. En los ul-
timos anos la deteccion de anticuerpos especificos y asociados a
estas entidades esta abriendo una nueva ventana diagnodstica, con
posibles implicaciones pronosticas. Nuestro trabajo tiene como ob-
jetivo conocer si existe relacion fenotipo-anticuerpo e implica-
ciones prondsticas en una serie de pacientes diagnosticados de
dermatomiositis en nuestro hospital.

Material y métodos. Presentamos una serie de 29 pacientes con
dermatomiositis diagnosticados entre los afios 2007 y 2017 en nues-
tro hospital. Se evaluaron las diferentes manifestaciones clinicas,
variables epidemioldgicas, comorbilidades asociadas (patologia pul-
monar y/o neoplasia) y perfil de autoinmunidad.

Resultados. Los pacientes incluidos en el analisis tienen una media
de edad de 43,79 afnos y una distribucion por sexos de predominio
femenino (78% mujeres; 22% hombres). Hallamos relacion entre el
fenotipo clinico y el anticuerpo en el 90% de los casos y en el 62 %
de ellos datos pronosticos.

Discusion. La dermatomiositis es una entidad englobada dentro de
las miopatias inflamatorias idiopaticas con afectacion de musculo
esquelético y piel. Existen estudios que apoyan la relacion entre las
manifestaciones clinicas y los distintos autoanticuerpos. Conocer
esta asociacion nos permite un mejor manejo de la enfermedad y
la posibilidad de tratamiento precoz y mas intenso en aquellos ca-
sos de mal pronostico. El dermatélogo es fundamental en esta tarea
y esta enfermedad de obligado conocimiento.

18. PENFIGO VULGAR DE DIFICIL MANEJO
CON RESPUESTA A METOTREXATO

M? Luisa Zubiri Ara, Paulina Cerro Munoz.

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza

Introduccion. El Pénfigo Vulgar (PV) es una forma clinica de pénfi-
g0, que se caracteriza por la formacion de ampollas en piel y/o
mucosas; enfermedad autoinmune de etiologia desconocida, se
produce por la accion de anticuerpos Ig G contra las desmogleinas
1y 3 produciendo ampollas por acantolisis, su curso en cronico y
hace anos la morbi-mortalidad era elevada.

Caso clinico. Mujer de 44 anos de etnia gitana, con antecedente de
hipercoagulabiidad y trombofilia que presenta de 10 anos de evolu-
cion lesiones ampollosas en mucosa oral, tronco, extremidadesy cc.
Diagnésticada de 2008 de Pénfigo vulgar por biopsia cutanea en otro
hospital con elevacion de antidesmogleinas 1y 3, realizando trata-
miento con Rituximab (375mg 1v/semana, 4 semanas) con buen re-
sultado durante unos meses, y recidiva posterior por lo que realiza
tratamiento con corticoides orales. La enfermedad era dificilmente
controlada con prednisona 20mg/dia, afadiéndose Azatioprina (7
meses), Acido micofenoico (7 meses), Rituximab 1000 mg, 2 infusio-
nes separadas por 2 semanas, la segunda se suprime por reaccion
alérgica, Inmunoglobulinas IV (4 meses). Tras realizar una consulta a
un experto se inicia tratamiento con metotrexato a dosis de 10mg/
semana, con control de la enfermedad en los ultimos 5 meses.
Discusion. El PV es una enfermedad habitualmente de larga evolu-
cion, el tratamiento de primera eleccion son los corticoides, que pro-
ducen importantes efectos adversos a largo plazo, por lo cual se
introducen otros farmacos inmunosupresores como la azatioprina o el
micofenolato, si no responde hay buenos resultados con el Rituximab,
que en nuestro caso tuvo que ser suprimido, también hay casos de
mejoria con IG 1V, que tampoco fue efectivo. EL metrotexato es un
farmaco antiguo antineoplasico e inmunosupresor, antagonista del aci-
do folico, que puede ser efectivo en algunos casos de pénfigo vulgar.

19. PERNIOSI LUPICA: REVISION DE UNA SERIE
DE 39 PACIENTES

Priscila Giavedoni, Andrea Combalia, Carola Baliu,
Gerard Espinosa,* José-Manuel Mascaro

Servicios de Dermatologia y de Enfermedades Autoinmunes
Sistémicas.* Hospital Clinic de Barcelona. Universitat de Barcelona.

Introduccion y objetivos. La perniosis lUpica (PL) es una manifes-
tacion cutanea del lupus eritematoso poco frecuente. El objetivo
del presente estudio fue describir las caracteristicas clinicas, epi-
demiologicas, inmunologicas, asi como la respuesta al tratamiento
de pacientes diagnosticados con PL.

Material y métodos. Se incluyeron pacientes adultos con diagnosti-
co clinico de PL. Desde junio de 2006 hasta febrero de 2014 de
forma retrospectiva y desde marzo de 2014 hasta junio de 2016 de
forma prospectiva. Se analizaron los datos epidemiologicos, clini-
cos, analiticos con especial interés en autoinmunidad, tratamientos
pautados y respuesta clinica.

Resultados. Se revisaron 190 pacientes con lupus, 86 tenian lupus
eritematoso sistémico (LES), 71 lupus eritematoso cutaneo cronico
(LECC) y 64 lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECS).

Treinta y nueve tenian PL. Edad mediana 34 afios (rango 11-63), 36
mujeres; 25 cumplian criterios de LES, 12 LECC y 15 LECS. Anticuerpos
positivos: anti-nucleares 31/39, anti-ADN bicatenario 30/39, anti-Sm
14/37, RNP 16/36, anti-Ro52 7/9, anti-Ro60 28/39, anti-La 14/39, an-
ticardiolipina IgG positiva 4/23, anticoagulante Upico 10/18, y factor
reumatoide 6/31. Los tratamientos topicos mas frecuentemente apli-
cados fueron: corticoides de intensidad media-alta e inhibidores de la
calcineurina. Tratamientos orales: acido acetilsalicilico, dipiridamol,
amlodipina nifedipina, sildenafilo y pentoxifilina. Tratamientos
sistémicos: prednisona, hidroxicloroquina y cloroquina. Otros trata-
mientos: micofenolato sddico, micofenolato mofetilo, y azatioprina.
Conclusiones. La PL es una manifestacion cutanea del lupus erite-
matoso mas frecuente de lo que se ha reportado en la literatura.
Muchos pacientes tienen sintomas de PL en los meses frios, y apro-
ximadamente la mitad de ellos presentaron lesiones de LECS en
verano. Los anticuerpos anti-Ro estuvieron presentes en la mayoria
de nuestros pacientes. Los tratamientos topicos con corticoides y/o
inhibidores de calcineurina fueron efectivos para proporcionar ali-
vio sintomatico. Cuando se requirieron medicamentos sistémicos,
después de la prednisona, los antipalidicos demostraron ser muy
efectivos en nuestros pacientes.





