CORRELATO CLINICO PATOLOGICO

Lesiones nodulares, placas eritematosas y ampollares en

miembros superiores

Nodular lesions, bullous erythematous plagques on upper limbs
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HISTORIA CLINICA

Paciente mujer, de 87 afios de edad, ama de casa, natural
de Lambayeque y procedente del Callao, con antecedentes
de hipertension arterial, diabetes mellitus 2 (DM-2) —en
tratamiento con insulina—, hipotiroidismo —con reemplazo
hormonal de levotiroxina— y leucemia mieloide crénica,
con estudio genético de cromosoma Philadelphia positivo,
diagnosticada hace dos afios antes de ingreso, por lo que
recibi6 cursos de quimioterapia previos.

Se hospitaliza por descompensacion metabodlica de diabetes
mellitus (hipoglucemia). Al examen fisico preferencial,, placas
eritematosas, lesiones nodulares de coloracién violdceas
y ampollas de contenido hemorrédgico (Figuras 1y 2), con
un tiempo de enfermedad de dos meses, se interconsulta al
servicio de Dermatologfa por las lesiones presentadas.

EXAMENES AUXILIARES

Hemograma: leucocitos, 117 640/uL; abastonados, 20 %:;
segmentados, 60 %; blastos, 21 %; hemoglobina, 7.9 %;
plaquetas, 33 000/ L. Lactato deshidrogenasa, 1 522 U/dL;
urea, 83 mg/dL; creatinina, 2,49 mg/dL; calcio, 9 mg/dL;
acido trico, 7,87 mg/dL. Tiempo de protrombina, 16,8 s;
indice internacional normalizado (INR), 1,37.

Estudio anatomopatoldgico

Se evidencia una epidermis de caracteristicas normales, en
la dermis se evidencia infiltrado denso de neutréfilos en
diferentes estadios de maduracion. (Figura 3).

I. Médico residente del servicio de Dermatologia del Hospital Daniel A Carrién
(HDAC), Callao.

2. Médico asistente del servicio de Dermatologia del HDAC, Callao.

3. Meédico asistente del servicio de Patologfa del HDAC, Callao.

DISCUSION CLiNICO-HISTOPATOLOGICA

Por la presencia de placas eritematosas con lesiones
nodulares y ampollares de coloracién rojo violdceas,
asintomaticas, el antecedente de diabetes mellitus y
leucemia mieloide cronica, se plantearon los siguientes
diagndsticos diferenciales clinicos: sindrome de Sweet,
purpura fulminans, infiltracién leucémica de la piel y
vasculitis.

Sindrome de Sweet

El sindrome de Sweet o dermatosis neutrofilica febril
aguda es una dermatosis infrecuente con cierto predominio
en el sexo femenino (2-4:1), sin predominio racial,® con
etiopatogenia desconocida, aunque se han determinado
mecanismos de hipersensibilidad a antigenos bacterianos,
virales, neopldsicos.’ Se caracteriza por la aparicién brusca
de nddulos, placas eritematosas, papulas eritematosas rara
vez pruriginosas, edematosas, vesiculosas, ampollosas que
rara vez llegan a ulcerarse, localizadas més frecuentemente
en la cara, el cuello, el tronco y las extremidades superiores.
El cuadro se acompafia de sintomas generales como malestar
general y fiebre, con un patrén histopatoldgico caracterizado
por una epidermis de caracteristicas normales, dermis con
un infiltrado neutrofilico nodular difuso perianexial y sin
evidencia de vasculitis."? El diagndstico del sindrome de
Sweet se basa en la presencia de dos criterios mayores y uno
menor (Tabla 1). Revisiones retrospectivas y reportes de
casos encuentran una asociacion del sindrome de Sweet con
neoplasias; entre las neoplasias s6lidas, las genitourinarias
son las mas frecuentes y entre las hematoldgicas, la
leucemia mieloide aguda.'? Por lo anteriormente descrito,
por no cumplir con los criterios establecidos en la Tabla
Iy por la discordancia con el patrén histopatoldgico, se
descarta esta entidad.

DERMATOL PERU 2013;vol 23 (4) 235



Lesiones NODULARES, PLACAS ERITEMATOSAS Y AMPOLLARES EN MIEMBROS SUPERIORES

Figura 1. Placas eritematosas, nodulos, ampollas hemorragicas en ambos
miembros superiores.

e

Purpura fulminans

Sindrome agudo progresivo de necrosis, caracterizado por
trombosis a nivel de los vasos de la dermis y por colapso
vascular, en un fondo de necrosis vascular diseminada. 56
La purpura fulminans, también conocida como gangrena
simétrica periférica,”® es mds frecuente en neonatos e
infantes, y se presenta en las tres formas siguientes: en
pacientes con trastornos hereditarios como déficit de
proteina C; en pacientes con infecciones graves; en la
forma idiopdtica.’ El diagndstico de purpura fulminans es
una emergencia médica y requiere el rdpido diagndstico y
manejo multidisciplinario de la causa subyacente. Aun con

Tabla I. criterios diagnosticos de sindrome de Sweet

Criterios mayores

4 Presentacion stbita de lesiones caracteristicas como placas, nédulos,
eritematosas, ampollas, pustulas, ligeramente dolorosas.

A Infiltrado denso de la dermis por neutrofilos, sin evidencia de
leucocitoclasia

Criterios menores

A Fiebre (> 38 °C).

A Historia de infeccion gastrointestinal, respiratoria, inmunizaciones,
enfermedad neoplésica, inflamatoria, asociado a farmacos o embarazo.

4 Excelente respuesta a corticoides

A Anormalidades bioquimicas, como VSG > 20 mm/h, leucocitosis més
8.000/mm?, elevacion PCR.

A Neutrofilia > 70 %.
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el soporte adecuado, presenta una muy alta mortalidad,
puede presentar concomitantemente gangrena acral. Las
caracteristicas clinicas comienzan con unas mdculas
eritematosas, purptricas, que en 24 a 48 horas progresan
a necrosis. Histopatoldgicamente presenta trombosis de los
vasos de la dermis y un escaso infiltrado perivascular de
mononuclerares.’ De acuerdo con lo descrito anteriormente
y las caracteristicas histopatoldgicas muy distintas, se
descartarfa esta enfermedad.

Vasculitis

Entidad inflamatoria que se caracteriza por la destruccién
de los vasos de diferentes calibres por células inflamatorias.
Los signos cutdneos incluyen urticaria, pirpura, nédulos,
Glceras, infiltrado eritematoso, pdpulas purpiricas, livedo
reticular y gangrena digital. La forma mds frecuente
de presentacion es la purpura palpable, sin embargo,
puede presentarse de distintas formas, frecuentemente
asociada con sintomas sistémicos como fiebre malestar,
baja ponderal y artralgias,*'* La etiologia de este cuadro
puede ser idiopdtica o secundaria a infecciones, neoplasias,
farmacos o enfermedades inflamatorias." La histopatologia
de las vasculitis se caracterizan por una inflamacién
segmentaria, angiocéntrica, con edema de células
endoteliales y necrosis fibrinoide de vasos sanguineos.
Este proceso puede involucrar arterias, arteriolas y vénulas;
esta variabilidad de afectacion se traduce en multiples
manifestaciones clinicas,” por lo que la confirmacién
del diagndstico requiere una buena correlacion clinico-
patoldgica. Todas las manifestaciones clinicas son mds
frecuentes en los miembros inferiores, probablemente por
causas hemodindmicas,'®!! 1a presencia de nédulos, livedo
reticulares y localizacién por encima de la raiz de los
miembros inferiores debe hacer sospechar en una vasculitis
conafectacidnsistémica.' Algunas alteraciones bioquimicas
que se pueden presentar en algunos tipos de vasculitis, la
asociacion del VHC con vasculitis crioglobulinémica, la
eosinofilia y la hipocomplementemia son caracteristicas
de ateroembolizacion que pueden imitar una vasculitis.
Por otro lado, los anticuerpos P-ANCA y C-ANCA son
positivos en algunos tipos especificos de vasculitis.'? Por las
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas principalmente
descritas se descartaria esta enfermedad.

Infiltracion leucémica

La leucemia estd asociada a una gran variedad de
manifestaciones cutdneas clasificadas como lesiones
especificas y no especificas. Entre las lesiones no especificas
estdn las debidas a alteraciones hemorrdgicas —como
equimosis y petequias—, a una gran cantidad de procesos
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Figura 2. Placas eritemasosas.A) En miembro superior izquierdo, con nédulos.
B) En miembro superior derecho, con nodulos y lesiones ampollares.

infecciosos —por el compromiso inmunitario propio de la
leucemia—, a algunas dermatosis asociadas a leucemia
—pioderma  gangrenoso, eritema nudoso, paniculitis,
eritema multiforme, urticaria, erupciones morbiliformes,
dermatosis neutrofilica aguda, prurito generalizado,
eritrodermia exfoliativa, enfermedades ampollares e
ictiosis—,” y a alteraciones especificas —leucemia cutdnea,
sarcoma granulocitico y cloroma-."

Se denomina leucemia cutdnea a la infiltracion de células
leucémicas en la piel, usualmente se presenta después de la
presentacion de la enfermedad sistémica y, por lo general,
indica recaida o resistencia al tratamiento." Sin embargo,
en la literatura hay casos publicados como leucemia
aleucémica, con manifestaciones cutdneas sin evidencia
de manifestacién sistémica al momento del diagnéstico,
aunque habrd, en la mayorfa de casos, progresion sistémica
después de 12 a 14 meses.' Los cuadros de leucemia son
infrecuentes, de 2 % a 10 %, y, generalmente, aparecen en
las fases finales de la enfermedad. Las manifestaciones
clinicas son papulas o nédulos miltiples, placas infiltradas;
habitualmente, estas lesiones son color de la piel,
eritematosas o violdceas y asintomdticas.'>'” El mecanismo
fisiopatoldgico por el cual desarrolla una leucemia cutdnea
no esta claro. Existen algunas hipétesis, como el desarrollo
de células clonales en la medula dsea con especial afinidad
por la piel, y posibles factores para su desarrollo, como las
moléculas de adhesion CD536, CD4."” La histopatologia

Figura 3. Infiltrado en la dermis, con hematoxilina-eosina. A) Vista panordmica:
infiltrado denso. B) Infiltrado conformado por neutrdfilos y hematies. C) Infiltrado
conformado por neutrofilos en distintos estadios de maduracion.

presenta un infiltrado leve a moderado, denso y que puede
ser difuso o con acentuacién nodular, y, ademds, infiltrado a
perivascular y perianexial."

La correlacion clinica, el antecedente de leucemia
mieloide crénica con cromosoma Philadelphia positivo
en fase bldstica y el patrén histopatolégico compatible
con infiltracién cutdnea por células mieloides permiten el
diagnostico de una leucemia cutdnea.
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CONCLUSIONES

La leucemia cutdnea es una entidad muy poco frecuente,
usualmente indica un pobre prondstico, una progresion de
la enfermedad con tasas de supervivencia menos de un afio
después del diagnodstico y una resistencia al tratamiento.
El tratamiento consiste en quimioterapia sistémica, para
erradicar la enfermedad sistémica, y radioterapia, para
eliminar la afectacion cutdnea.'*'
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