DESAFIO CLINICO-PATOLOGICO

(Cudl es su diagnostico?
What is your Diagnosis?
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Caso clinico

resentamos el caso de una paciente de nueve afios

de edad, referida a la consulta de dermatologia por
dermatosis de seis aios de evolucién. Antecedentes de
importancia: diagnéstico de sindrome de Alagille, hiper-
colesterolemia secundaria, cirrosis biliar primaria e hi-
pertensién portal. Actualmente en tratamiento con dcido
ursodesoxicélico, vitaminas C, D y E. Requiri6 cirugia de
derivacién de vias biliares en abril de 2010.

Comenzé su padecimiento dermatolégico a los tres
anos de edad, con topografia inicial en los parpados y
después se extendié a las orejas y las mejillas, luego se
diseminé al cuello, los pliegues de flexi6n, a la extension
de extremidades superiores e inferiores, asi como al tron-
co. Sintomatologia asociada: prurito sin horario ni calen-
dario, catalogado en intensidad 8/10. No habia recibido
tratamientos previos.

En la exploracion fisica presentaba dermatosis disemina-
da con tendencia a la simetria, en la topografia antes men-
cionada, constituida por multiples nédulos eritemato-ro-
sados de bordes bien definidos, confluentes, de 0.2 cm de
didmetro hasta formar placas amarillentas extensas (figura
1 a-¢). Se realiz6 biopsia de la piel del brazo, la cual mostr6
acumulos de histiocitos espumosos con contenido lipidico
en el citoplasma (figura 2 a-c). Present6 estudios de labora-
torio con colesterol total 636 mg/dl (121-200), triglicéridos
241mg/dl (45-200), HDL 20 mg/dl (31-76), LDL 567.8 mg/dl (65-
171), BT 19.1mg/dl (0.2-1.0), BD 14.1mg/dl (0.1-0.5), TGP 441
U/L (10-35), TGO 342 U/L (10-40), LDH 327 U/L (125-243).

Tras confirmacién del diagnéstico de nuestra paciente,
se sugirié continuar con suplementacién de vitamina D
y complementar tratamiento con sertralina indicado en
prurito colestdsico ylo gabapentina indicada en prurito
crénico, presenté mejoria del cuadro.

Figura 1. A-C: Dermatosis diseminada
en la regidn periorbicular, axilar, dor-
so de las palmas, abdomen y region
inguinal, con tendencia a la simetria,
constituida por mdltiples placas ama-
rillentas y nédulos eritemato-rosados
de bordes bien definidos, confluen-
tes, de 0.2 cm de diametro hasta for-
mar placas extensas.

Figura 2. A-C: Biopsia con sacaboca-
dos de 3 mm, tefiida con hematoxi-
lina y eosina, que muestra la epider-
mis sin alteraciones, la dermis con
miltiples agregaciones de histiocitos
espumosos alrededor de la estructura
anexial y entre haces de colageno en
la dermis (vista panoramica y acerca-
miento).
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