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Harrington BC. The hair collar sign as a marker for
neural tube defects. Ped Dermatol 2007; 24: 138-40.

El signo del “collar de pelo” se ha descrito como un
marcador de disrafia craneal, incluyendo encefalocele,
meningocele y tejido cerebral heterotopico. A continua-
cion se describe el caso de un paciente masculino con
el sigho antes mencionado en quien posteriormente se
diagnosticé una anomalia de Klippel-Fell, diastematome-
liay anormalidades en costillas y columna vertebral. Se
trata de un paciente mellizo de 37.6 semanas de gesta-
cion. Al nacimiento se le encontré el signo del “collar de
pelo” en la unién parieto-occipital sobre una mancha en
vino de oporto y un nddulo subcuténeo. La exploracion
neurolégica fue normal.

En dias posteriores se document6 rigidez de nuca
asi como cuello corto y alado. Se realizd extirpacion
quirdrgica de la lesion, documentandose un meningoce-
le secuestrado. Se realizaron estudios genéticos que de-
mostraron una translocacién en los cromosomas 1y 4;
t(1:4)(g44,910).

Desde su descripcion, el signo del “collar de pelo” se
ha asociado a anormalidades craneales como meningo-
celes, encefaloceles y tejido nervioso ectépico, asi como
aplasia cutis. A pesar de que en estos pacientes se ha
recomendado Unicamente examenes radiologicos de cra-
neo, en este paciente se documentaron otras anormali-
dades neuroldgicas, por lo que al encontrar la asocia-
cion del signo del “collar de pelo” y una mancha en vino
de oporto se sugiere hacer un tamizaje mas extenso en
futuros casos.

Dra. Maria del Mar Campos Ferndndez R3D

Pigmented Hypertrichotic Dermatosis and insulin
dependent diabetes: Manifestations of a unique ge-
netic disorder? Ped Dermatol 2007; 24: 101-7.

Prendiville J, Rogers M, Kan A, et al.

Se presentan cuatro casos clinicos, caracterizados
por la presencia de placas pigmentadas induradas con
hipertricosis en la superficie, de predominio en cara in-
terna de muslos y en menor proporcion en pliegues in-

guinales, region genital, mentdn, axila y tercio inferior
de extremidades inferiores, con linfadenopatia regional
y alteraciones cardiacas que se ponen de manifiesto
en el ecocardiograma, caracterizadas por engrosamiento
pericardico en el paciente uno y valvula adrtica bivalva
en el paciente nimero 2, alteraciones oculares, en dos
pacientes caracterizadas por ptosis palpebral, infiltra-
dos perioculares y epiescleritis, asi como la presencia
de diabetes mellitus (DM) en 3 de ellos, se encontré
hepatoesplenomegalia en 3 pacientes, incremento de
reactantes de fase aguda, tales como velocidad de se-
dimentacion globular (VSG), proteina C reactiva (PCR)
en 3 pacientes y elevacion de inmunoglobulinas IgA e
IgG en dos, a la exploracion fisica, en dos pacientes
se observa clinodactilia, y uno de ellos estatura baja.
En todos los pacientes se document6 antecedente de
consanguinidad.

A los 4 pacientes se les realizé biopsia, 9 biopsias
con punch a 3 pacientes y una biopsia incisional al pa-
ciente nimero 2, en todas se encontré un infiltrado linfo-
histiocitario, células plasmaticas en dermis y tejido celu-
lar subcutaneo, fibrosis subcutaneay fibras de colagena,
estos hallazgos no fueron concluyentes con ninguna
patologia caracteristica.

Los autores definen a esta enfermedad como un des-
orden inflamatorio multisistémico Unico, caracterizado por
pigmentacion cutanea e hipertricosis, posiblemente re-
lacionada con diabetes mellitus, infiltrado ocular, hepa-
toesplenomegalia y linfadenopatia, apariencia facial y
corporal caracteristica. Y como dato importante la pre-
sencia de consanguinidad en las 3 familias sugieren una
genodermatosis hereditaria.

Se han reportado otros 2 casos, con caracteristicas
similares, los cuales se describieron como paniculitis de
células plasmaticas, autosémica recesiva con lesiones
parecidas a la morfea, sin diabetes pero con presencia
de consanguinidad, con evidencia de inflamacion sisté-
mica , con elevacion de velocidad de sedimentacion glo-
bular, ANA positivos, e hipergammaglobulinemia. En
Japén se publicé un caso de una mujer de 17 afios de
edad, con familiares de consanguinidad, diagnosticada
como morfea, con caracteristicas clinicas similares a
las presentadas en los cuatro casos clinicos previos.

Paciente del sexo masculino de 17 afios, con hiper-
pigmentacion e hipertricosis asociado a DM, hipotiroi-
dismo, hipogonadismo y malabsorcién fue publicado
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como sindrome de POEMS en lainfancia, este paciente
no presentaba neuropatia, gammapatia monoclonal o
evidencia de discrasia plasmatica.

Los casos clinicos presentados no pueden ser clasi-
ficados como paniculitis de células plasmaticas, morfea
profunda ni como sindrome de POEMS, histopatolégi-
camente no hubo predominio de células plasmaéticas, la
morfologia de las lesiones en piel y la histopatologia no
son concluyentes de morfea profunda, el sindrome de
POEMS fue descartado por ausencia de neuropatia y
gammapatia monoclonal, por lo que probablemente, es-
tos casos se traten de la misma enfermedad, que se
presento6 en los cuatro pacientes anteriores.

Se concluye, que se trata de una mutacion genética
aun no identificada, caracterizada por un desorden in-
munoldgico con desarrollo de infiltrados inflamatorios en
la piel, tejidos blandos, nddulos linfaticos y posiblemen-
te otros érganos, con predisposicion a diabetes insulino-
dependiente y a otras enfermedades mediadas inmuno-
l6gicamente.

Dra. Patricia Carbajal Pruneda R3

Manifestaciones cutaneas poco frecuentes en el
lupus eritematoso

Ellupus eritematoso (LE) puede originar en la piel un
gran numero de lesiones de clinica y aspecto micros-
cépico variado. A este respecto se clasifican en lesio-
nes especificas e inespecificas. Entre las especificas,
se incluyen todas las que independientemente de su
aspecto clinico presentan cambios microscopicos que
permiten el diagnostico de LE (degeneracion hidropica
de la capa basal y otros también importantes como atro-
fia de la epidermis, infiltrado linfocitario en parches y
alrededor de vasos y anexos). En las lesiones inespeci-
ficas los cambios microscépicos son minimos o predo-
mina uno sobre el resto, lo que conferiria a la lesion cli-
nica dificil de identificar como propia de esta enfermedad.

Dentro de las lesiones inespecificas se encuentran
las siguientes:

Lupus eritematoso cutaneo con lesiones acneiformes.
Hay inflamacién, destruccién del foliculo piloso, reac-
cion fibrosa en la dermis y clinicamente lesiones muy
peculiares parecidas a las cicatrices de acné, aunque
también puede haber lesiones inflamatorias y comedo-
nes, que semejan a un verdadero acné que no responde
a los tratamientos estandar.
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Lupus eritematoso cutaneo del tipo en placa miliar.
Cuando hay formacion de quistes de tipo miliar en los
foliculos, clinicamente aparece como una placa infla-
matoria sembrada de numerosos quistes miliares. Estas
lesiones pueden aparecer de novo o en una lesion que
previamente ya presentaba caracteristicas de LEC.

Lupus eritematoso folicular. Se refiere a una erupcion
en extremidades inferiores constituida por eritema pun-
teado y petequial alrededor de los foliculos. En el estu-
dio microscopico se presenta intenso infiltrado inflama-
torio alrededor del foliculo, vacuolizacion del infundibulo,
hiperqueratosis y tapon folicular. Ademas puede haber
febricula, alopecia difusa, eritema facial y alteraciones
en los estudios de laboratorio.

Lupus eritematoso tumido. Cuando predomina el infil-
trado inflamatorio en la dermis reticular y los cambios
epidérmicos son minimos, las lesiones desaparecen
como papulas o placas eritematosas con superficie lisa.
Se desencadenan con exposicion solar y desaparecen
en poco tiempo sin dejar cicatriz. La ausencia de cam-
bios microscépicos caracteristicos de LE, dificulta el
diagnadstico diferencial con erupcién polimorfa luminica.

Lupus eritematoso telangiectésico. Se presenta como
placas de aspecto purpurico, constituido por telangiecta-
sias reticuladas en zonas fotoexpuestas. Hay dilatacion
de los vasos mas superficiales de la dermis e infiltrado
inflamatorio leve.

Anetodermia y lupus eritematoso. La desaparicion de
las fibras elasticas en la dermis puede dar clinicamente
areas de piel laxa. Las lesiones consisten en areas re-
dondeadas y bien circunscritas de piel laxa, de tamafio
variable, localizadas en cara, cuello, brazos, parte supe-
rior de tronco o muslos. Es frecuente que ocurra en mu-
jeres jévenes (20-40 afios), afectadas con LES o enfer-
medad exclusivamente cutanea.

Lupus eritematoso profundo o paniculitis lUpica. Las
lesiones tienen predileccion por la region proximal de las
extremidades, hombros, nalgas, caray menos frecuen-
temente el tronco y piel cabelluda. Muy inusual resulta la
afeccion de mamay region orbicular. Si se presenta en
la mama puede inducir a pensar en un proceso neoplasi-
coy si afecta la ultima, se manifiesta en forma de ede-
ma palpebral persistente de muy dificil diagnostico. Se
puede sospechar etiologia lipica de una paniculitis cuan-
do el infiltrado asienta en el lobulillo adiposo y es emi-
nentemente linfocitario.

Lupus eritematoso cutaneo de tipo eritema multifor-
me o necrolisis epidérmica toxica. Un intenso edema en
la dermis papilar, la vacuolizacion de la capa basal muy
acentuada o la presencia de queratinocitos necroticos
pueden traducirse clinicamente como ampollas. Esto
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puede ocurrir en las lesiones de LEC subagudo en cuyo
caso adquieren un aspecto clinico muy similiar al erite-
ma multiforme o a la necrdlisis epidérmica toxica.

Perniosis lUpica. En este caso las lesiones tienen una
distribucion acral, afecta a dedos de manos, pies, mus-
los, pabellones auriculares, nariz, codos o rodillas. Se
desencadenan con el frio y consisten en méculas, papu-
las y nédulos eritematoviolaceos o purpuricos dolorosos
que pueden ulcerarse. Pueden ser la Gnica manifesta-
cion de la enfermedad o presentarse en pacientes con
lesiones de LE o LES. Hay infiltrado inflamatorio en der-
mis y vacuolizacion de la capa basal.

Lupus eritematoso cutéaneo lineal. De manera excep-
cional el lupus eritematoso se manifiesta en forma de
una erupcion lineal siguiendo las lineas de Blaschko. Se
presenta en nifios o adolescentes, con lesiones en la
cara, caracterizadas por eritema y atrofia. Los cambios
microscopicos pueden ser alteraciones minimas de atrofia
y vacuolizacion de la capa basal.

Mucinosis papulonodular y lupus eritematoso. En la
mucinosis popular de Gold, el depésito de mucina en la
dermis es intenso, mientras que los cambios microsco-
picos propios del lupus eritematoso son minimos o pue-
den estar ausentes. Son lesiones en forma de papulas o
nbédulos, asintomaticos, del color de la piel normal, en
cuello, tronco o extremidades.

Lupus eritematoso en las ufias. Los cambios mas fre-
cuentes son los periungueales en forma de eritema, te-
langiectasias e hiperqueratosis de la cuticula, y la oni-
colisis en LES. Mas infrecuentes: hiperqueratosis
subungueal, melanoniquia longitudinal o difusa. Se de-
ben a que el LE altera la matriz ungueal.

Dra. Magaly Cruz Pérez R2

Parpura Henoch-Schonlein paraneoplésica

La purpura Henoch-Schdénlein (PHS) es una vasculi-
tis de pequefios vasos con depdsitos inmunes de IgA,
frecuentemente afecta piel, glomérulos, y tracto gastro-
intestinal acompafada de artritis o artralgias. Es una
enfermedad de la infancia, la cual ocurre principalmente
después de una infeccion o exposicion a medicamen-
tos, sin embargo se ha observado en mas de 25 repor-
tes una asociacion poco comun con neoplasias tanto
hematologicas como de tumores solidos, siendo mas
frecuentes estos Ultimos en dos terceras partes. La PHS
en adultos con neoplasia subyacente conlleva un peor
pronéstico con mayor frecuencia de complicaciones gas-

trointestinales y renales. La PHS asociada a neoplasia
ocurre mas frecuentemente en varones que en mujeres,
y en mayor numero de casos en pacientes ancianos.
Hay 2 reportes de caso de PHS paraneoplasica en la
infancia asociados a tumor de Wilms. La PSDH para-
neoplasica ha sido asociada con cancer de proéstata,
cancer pulmonar de células escamosas, cancer pulmo-
nar de células pequefias, carcinoma esofagico, cancer
de mama, cancer renal, cAncer gastrico, mieloma multi-
ple, sindrome mielodisplésico, linfoma de Hodgkin y no-
Hodgkin y leucemia mielomonocitica aguda. La etiologia
de la PHS es desconocida, aunque se ha postulado que
los posibles mecanismos de vasculitis paraneoplasica
incluyan un deterioro en el aclaramiento de los comple-
jos inmunes, produccién aberrante de inmunoglobulinas
que circulan y reaccionan con antigenos vasculares tan-
to de vasos normales como tumorales. Diversos autores
han sugerido que ante la presentacién de PHS en adul-
tos ésta debe ser estudiada mas profundamente para
descartar una neoplasia subyacente de acuerdo al sexo
y edad del paciente, incluyendo cuando menos radiogra-
fias toracicas, biometria hematica completay en el caso
de varones antigeno prostéatico sérico.
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Millington G, Levell N. Vitiligo: The historical of
depigmentation. International J Dermatol 2007; 46:
990-995

La descripcion de vitiligo data desde hace mas de
3,000 afios, se ha mencionado tanto en textos religio-
sos como la Biblia cristiana asi como el Coran. En
Europa no era conocida sino hasta la Edad media, sin
embargo no se sabia mucho de esta entidad y general-
mente se confundia con lepra y eran perseguidos y
obligados a vivir aisladamente. Mercurialis, médico ita-
liano, del siglo XVI, fue el primero que propuso separar
a los trastornos de la pigmentacién de otras enferme-
dades como morfea y lepra, asi como propuso las pri-
meras pautas terapéuticas. Pero no en todas las socie-
dades, el vitiligo era motivo de discriminacion. En Corea
en el siglo XVII Yi Dynasty en el libro de medicina,
Doney Bogam, describe el vitiligo, albinismo, tifia ver-
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sicolor, nevo anémico, etc., como trastornos de la pig-
mentacion. En el siglo XVIII e inicio del XIX, en el texto
de Willan realizo6 una clasificacion de los trastornos
cutaneos, asi como Ritter describié en dicho libro, el
tratamiento con radiacion ultravioleta de este padeci-
miento. Ademas Kaposi fue el primero en describir las
caracteristicas histopatoldgicas del vitiligo en Viena 'y
Cazenave, observé la relacién entre alopecia areata.
En el siglo XX, Lerner en 1959 asoci6 trastornos del
SNC con el vitiligo, como lo es la mielitis transversa.
Ademas en ese siglo se observd el comportamiento
hereditario y la asociacion con otras enfermedades au-
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toinmunes. Ademas se empezaron a documentar ha-
llazgos bioquimicos implicados, como el descubrimiento
de latirosinanay el precursor de la melanina. Se inicié
ademas a tratar la enfermedad, desde el uso de corti-
costeroides, fototerapia y el uso de 8-metoxipsoraleno.
Actualmente aun se sigue investigando sobre la en-
fermedad y su terapéutica, pero es esencial conocer la
historia del descubrimiento del vitiligo, para poder conti-
nuar con la baisqueda exhaustiva de mejorar la terapia
actual, comenzando con dilucidar la patogénesis.

Dra. Ana Champet Lima R3



