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Lesion dianiforme ampollosa en
la mano de un ganadero: una
entidad relevante para un
médico rural

@ CrossMark

Targetoid bullous lesion in a farmer’s hand: A
relevant entity to a country doctor

Sr Director:

El nédulo de Orf o ectima contagioso es una zoonosis
infrecuente causada por un parapoxvirus que se trans-
mite por contacto directo con ovejas y cabras, o por
contacto con materiales contaminados. El diagnostico se
basa en la presencia de la lesion clinica caracteristica, la
correlacion histologica y la historia clinica compatible. En
personas inmunocompetentes las lesiones se resuelven
en 8-10 semanas sin necesidad de tratamiento, y las prin-
cipales complicaciones suelen deberse a la agresividad de
las medidas terapéuticas. Por el contrario, en los pacien-
tes inmunodeprimidos aparecen lesiones de mayor tamano
y atipicas simulando carcinomas cutaneos que pueden ser
dificiles de controlar’.

Presentamos el caso de un varon de 49 anos, sin ante-
cedentes médicos de interés, que acudidé a urgencias por
presentar una lesion dolorosa en el dorso de la mano de
2 semanas de evolucion. El paciente, que trabaja como
ganadero con ganado ovino en un pueblo de la provincia
de Zaragoza, referia que la lesion habia aparecido sobre
una herida que se habia hecho con una placa metalica de
su granja donde habia restos de lana y sangre, una semana
antes de la aparicion de la lesion.

A la exploracion fisica presentaba una lesion en forma de
2 placas violaceas unidas de aspecto tumoral, infiltradas a
la palpacién, con una zona central umbilicada ampollosa y
halo eritematoso de 2,5cm de diametro, situadas en dorso
de la mano derecha (fig. 1). En axila ipsilateral se palpaban
pequenas adenopatias rodaderas.

Con los antecedentes descritos de exposicion a mate-
rial contaminado por ganado ovino, y la evolucion y las
caracteristicas clinicas de la lesion, se sospecho que pudiese
tratarse de un nodulo de Orf, y se realizd una biopsia cutanea
para descartar procesos tumorales e inflamatorios cutaneos
y un cultivo de la lesion para descartar infeccion bacteriana
o flngica.

La biopsia revelo una ligera acantosis con vacuolizacion
de las células en los 2 tercios superiores de la epidermis,
con células necroticas y numerosas inclusiones eosinofilicas
intranucleares en los queratinocitos, altamente sugestivas
de infeccion por parapoxvirus. En dermis se apreciaban vasos
dilatados de pared fina y un infiltrado predominantemente
linfohistiocitario con algunos eosinofilos y células plasmati-
cas. El cultivo bacteriano y fungico fue negativo.

Tras el resultado de la biopsia y el cultivo se establecio
el diagnostico de nodulo de Orf o ectima contagioso y se
citd al paciente para revision en 6 semanas sin tratamiento.
Cuando acudi6 a la consulta la lesion practicamente habia
regresado, quedando Unicamente una macula violacea con
una costra adherida.

Las lesiones de ectima contagioso en humanos fueron
descritas por primera vez en la literatura por Newsome y

Figura 1 Lesion en estadio dianiforme en la primera visita
del paciente, consistente en 2 placas violaceas unidas con halo
eritematoso y centro ampolloso.

Cross en 1934, relacionandolas con las Ulceras costrosas que
presentaban las ovejas alrededor de la boca y en otras zonas
descubiertas de pelo como las ubres’. La lesiones miden
aproximadamente entre 1-3cm de didmetro y se localizan
mas frecuentemente en manos y brazos’.

El periodo de incubacion es de 3 a 7 dias, y durante
su evolucion la lesion pasa por distintos estadios clini-
cos: La primera semana tiene un aspecto maculo-papular,
pudiendo estar acompanada de adenopatias y fiebre. Poste-
riormente adopta una morfologia dianiforme que dura una
0 2 semanas y luego pasa a ser nodular, papilomatosa vy,
finalmente, forma una costra y desaparece. En pacientes
inmunocompetentes, el proceso cura espontaneamente sin
cicatriz, y el sujeto adquiere inmunidad permanente®. Se
han descrito algunas complicaciones, que son mas frecuen-
tes en inmunodeprimidos y que incluyen la sobreinfeccion
bacteriana, el eritema multiforme, la diseminacion de las
lesiones, una erupcion varioliforme generalizada e incluso
la aparicion de algunas enfermedades ampollosas autoin-
munes como el penfigoide ampolloso o el penfigoide de
membranas®~’.

El diagnostico diferencial clinico incluye otras infec-
ciones zoondticas como el carbunco y el nédulo de los
ordenadores, enfermedades inflamatorias como el eritema
multiforme cuando se encuentra en fase dianiforme y
lesiones tumorales como el carcinoma espinocelular, el gra-
nuloma piogeno y el linfoma anaplasico de células grandes
CD30 positivo. Este Gltimo es también uno de sus principales
diagnosticos diferenciales histolégicos, pudiendo presentar
el infiltrado inflamatorio del nédulo de Orf células CD30
positivas®.

Para confirmar el diagnostico es necesario un antece-
dente epidemioldgico de contacto con cabras u ovejas, y
una clinica y una histologia compatible, ya que la anatomia
patologica aislada no es patognomonica. Otras herramien-
tas Gtiles son la PCR del virus, que no esta disponible en
la mayoria de los centros y la microscopia electrénica, que
muestra el virus infectando las células®°.

En resumen, presentamos un caso de nodulo de Orf o
ectima contagioso que nos permite, conociendo esta imagen
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clinica caracteristica, sospechar esta entidad infrecuente en
pacientes con historia epidemioldgica compatible, especial-
mente en el medio rural.
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Leiomiomatosis hereditaria y
carcinoma de células renales

@ CrossMark

Hereditary leiomyomatosis and renal cell
cancer

Sr. Director:

Presentamos el caso de una paciente de 52 afos, cuya
hermana ha sido recientemente diagnosticada de una muta-
cion heterocigota del gen FH asociado a leiomiomatosis
hereditaria y cancer de células renales. La hermana fue
estudiada por la presencia de leiomiomas cutaneos multi-
ples y una historia de miomas uterinos, por los que precis6é
histerectomia.

Nuestra paciente es una mujer sana cuyo Unico ante-
cedente personal relevante es presentar asma alérgica, no
presentando ninguna enfermedad ginecologica ni urologica
en ese momento. Debido a que se trata de una entidad
de transmision genética, se realizd el estudio genético, en
nuestra paciente, el cual revel6 que también era porta-
dora de la mutacién del gen fumarato hidratasa (FH). Tras
este descubrimiento, la paciente fue valorada por derma-
tologia, encontrando lesiones papulosas en la espalda, que
correspondieron con leiomiomas cutaneos. También tuvo
que ser valorada por ginecologia, donde mediante ecografia,
se encontraron miomas uterinos de escaso tamano. Final-
mente, se realizé una ecografia uroldgica y una resonancia
magnética nuclear abdominal que resultaron normales.
En este punto en atencion primaria nos planteamos las
actividades de prevencion que se han de hacer en esta

paciente. Realizamos una blUsqueda bibliografica en Medline
centrandonos en los ultimos 5 anos y en las revisiones; por
ser una entidad poco frecuente utilizamos la herramienta
de enfermedades raras DICE-APPER'; y al tratarse de una
entidad genética con posibilidad de desarrollar cancer, revi-
samos el Consenso en cancer hereditario entre la Sociedad
Espanola de Oncologia Médica y las sociedades de atencién
primaria’.

El sindrome de leiomiomatosis hereditaria y carcinoma de
células renales (LHCCR) o sindrome de Reed es una enferme-
dad autosomica dominante, descrita por vez primera en el
ano 2001 por Virpi Launonen. Este sindrome esta causado por
la mutacion del gen FH, el cual es un gen supresor tumoral
localizado en el brazo largo del cromosoma 1376,

El sindrome de LHCCR se caracteriza por la aparicion de
fibromas uterinos, leiomiomas cutaneos y tumores renales.
Los fibromas uterinos aparecen en el 75-98% de las muje-
res y a edades tempranas (alrededor de los 30 anos), siendo
muy sintomaticos, con sangrados abundantes, requiriendo
una histerectomia para su control. Los leiomiomas cuta-
neos aparecen entre el 80-100% de los casos y también de
forma precoz (edad media: 25 afios); se localizan habitual-
mente en el tronco y en las extremidades, y muy raramente
desarrollan leiomiosarcomas. Los tumores renales aparecen
en el 20-30% de los casos y a edades tempranas (edad media
de 40 afnos), siendo muy agresivos con rapida diseminacion
local y a distancia, aunque el tumor primario sea de pequeno
tamano. La histologia mas comin es papilar de tipo 2. Se ha
estimado que el riesgo para la aparicion de este cancer es
del 15%3°.

Los criterios propuestos para la valoracién en unidades
de consejo genético por considerase individuos de riesgo
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