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La hemorragia digestiva es un problema muy común
dentro de la práctica clínica habitual y una causa im-
portante de morbimortalidad. Se estima que su inciden-
cia en nuestro medio es superior a los 150 casos por
cada 100.000 habitantes y año, mientras las cifras de
mortalidad rondan el 10% en las diferentes series. Este
notable porcentaje se ha mantenido relativamente cons-
tante a lo largo de las últimas décadas, a pesar de los
avances diagnósticos y terapéuticos, lo que se explica
por la aparición de esta enfermedad en poblaciones pro-
gresivamente más envejecidas, con procesos comórbi-
dos añadidos y por el creciente consumo de fármacos
gastrolesivos1.
En función de su localización inicial, la hemorragia di-
gestiva ha sido clásicamente dividida en dos entidades:
la hemorragia digestiva alta y la hemorragia digestiva
baja, según la lesión responsable se sitúe por encima o
por debajo del ángulo de Treitz o duodenoyeyunal. Se
trata de una clasificación no sólo con interés topográfi-
co, sino también con implicaciones en la clínica, el tra-
tamiento y el pronóstico. Concebiendo el problema en
su conjunto, puede decirse que, excluyendo el origen
hemorroidal, la principal causa de hemorragia digestiva
en países occidentales es la enfermedad péptica, segui-
da a distancia por otras como las lesiones secundarias a
hipertensión portal, la enfermedad diverticular y las neo-
plasias2.
La hemorragia digestiva alta (HDA) es responsable de
la hospitalización de 100 pacientes por cada 100.000
habitantes y año, y de una mortalidad que oscila entre
el 5 y el 12% de los casos. Su origen más frecuente es,
como se ha comentado, la enfermedad péptica, término
que engloba a la úlcera gastroduodenal, las lesiones
agudas de la mucosa gástrica y la enfermedad por reflu-
jo gastroesofágico. A estas causas de HDA siguen
otras, como las varices esofágicas (la que posee mayor
índice de mortalidad), el síndrome de Mallory Weiss,
las neoplasias y la hemobilia. Finalmente, existe un
grupo etiológico infrecuente constituido por coagulopa-
tías, vasculopatías y parasitosis, cuyo interés radica
esencialmente en su relación con enfermedades sistémi-
cas, en las que la hemorragia digestiva es una manifes-
tación más dentro de un amplio abanico de signos y
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síntomas. Clínicamente, la HDA suele presentarse en
forma de melenas y/o hematemesis, aunque cuando el
tránsito intestinal es rápido puede hacerlo en forma de
hematoquecia. Su diagnóstico se apoya básicamente en
el empleo de la endoscopia digestiva alta. El tratamien-
to ha sido perfeccionado en las últimas décadas gracias
a los avances técnicos endoscópicos y a la terapia erra-
dicadora para Helicobacter pylori, lo que se ha traduci-
do en una mejora en el pronóstico de estos pacientes2-5.
La hemorragia digestiva baja (HDB) es la causa del in-
greso hospitalario en alrededor de 25 pacientes por
cada 100.000 habitantes y año, y cuenta con una morta-
lidad inferior al 5% aunque, cuando la hemorragia es
masiva, esta cifra puede verse incrementada hasta al-
canzar el 21%. La etiología en los países occidentales
varía en función de la edad del paciente. En niños y
adolescentes, las causas más frecuentes son las fisuras
anales, el divertículo de Meckel, la enfermedad infla-
matoria intestinal y la poliposis juvenil. En ancianos, en
los que esta forma de hemorragia digestiva es mucho
más frecuente, deben ser consideradas de inicio la pre-
sencia de enfermedad hemorroidal, la diverticulosis, la
angiodisplasia y el cáncer colorrectal. Las manifesta-
ciones clínicas esenciales de la HDB son la rectorragia
y la hematoquecia, aunque si la sangre procede del in-
testino delgado distal o del colon derecho puede adqui-
rir forma de melena. En la mayoría de los casos, la he-
morragia se autolimita y sólo en el 10-15% de éstos
posee carácter persistente o recidivante. El diagnóstico
definitivo suele requerir la realización de una fibrocolo-
noscopia, pero en algunos episodios de mínimo débito
hemorrágico se precisa la utilización de métodos como
la angiografía o la gammagrafía. Su tratamiento es muy
variable y se define en función de la causa2-5.
Existen enfermedades que cursan con HDA y/o HDB
que se acompañan de lesiones cutáneas y que pueden
orientar el diagnóstico mediante una simple explora-
ción física (tabla 1). Estas manifestaciones cutáneas

pueden preceder a la hemorragia digestiva, lo que ofre-
cería la opción de realizar una profilaxis adecuada o un
tratamiento precoz; también pueden aparecer simultá-
neamente, contribuyendo de una manera muy útil al
diagnóstico etiológico. Por estas razones, la detección
de estas dermatosis es una herramienta que el clínico
debe conocer y manejar para conseguir un mayor rendi-
miento diagnóstico y terapéutico. En el presente artícu-
lo trataremos las dermatosis asociadas a la hemorragia
digestiva más frecuentes, agrupándolas en función de
su mecanismo fisiopatológico.

Anomalías congénitas de los vasos
sanguíneos

Enfermedad de Rendu-Osler-Weber

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber o telangiectasia
hemorrágica hereditaria (THH) es una displasia fi-
brovascular sistémica que se hereda con carácter auto-
sómico dominante, aunque en un 18-46% de casos no
existe historia familiar conocida6. Su prevalencia es de
1-2 casos por 100.000 habitantes7 y se caracteriza por
la presencia de telangiectasias cutáneas, mucosas y vis-
cerales, pudiéndose presentar también malformaciones
arteriovenosas y aneurismas, con una tendencia hemo-
rrágica recidivante8.
La manifestación clínica más frecuente de la THH es la
epistaxis, que aparece en el 80% de los casos y es a me-
nudo la forma de presentación de la enfermedad. Suele
iniciarse en la edad infantil. La hemorragia gastrointes-
tinal es la segunda manifestación clínica en frecuencia
(13-40% de casos) y suele darse en la quinta década de
la vida7. Tanto las epistaxis repetidas como las pérdidas
digestivas pueden ser responsables de anemias ferropé-
nicas, en muchos casos graves, que pueden ser causa de
muerte, aunque de forma poco frecuente7,9.
Desde el punto de vista dermatológico, el hallazgo clí-
nico más frecuente son las telangiectasias, puntiformes
o lineales, localizadas sobre todo en la mitad superior
del cuerpo (cara, labios, lengua, paladar, nariz, orejas,
manos y tórax) (figs. 1 y 2). Suelen aparecer en torno a
la tercera o cuarta décadas de la vida. Desde el punto de
vista histológico, encontramos capilares irregularmente
dilatados en la dermis papilar, con cambios degenerati-
vos en el tejido de soporte perivascular8.
La THH es causa también de anastomosis arterioveno-
sas pulmonares y hepáticas10, aneurismas del arco aórti-
co y la arteria esplénica y, con menor frecuencia, lesio-
nes oculares y del sistema nervioso central (SNC).
El tratamiento suele limitarse al control de la anemia
secundaria a la hemorragia, aunque puede requerirse la
electrocirugía o laserterpia endoscópica y la cirugía
para casos de afección gastrointestinal intensa. Para las
lesiones nasales que provoquen epistaxis intensas, pue-

TABLA 1
Dermatosis asociadas a hemorragia gastrointestinal

Anomalías congénitas de los vasos sanguíneos
Enfermedad de Rendu-Osler-Weber
Hemangiomatosis neonatal difusa

Defectos hereditarios del tejido conectivo
Seudoxantoma elástico
Síndrome de Ehlers-Danlos

Vasculitis
Púrpura de Schonlein-Henoch
Papulosis atrófica maligna (enfermedad de Degos)

Miscelánea
Sarcoma de Kaposi
Escorbuto
Síndrome de Plummer-Vinson
Neurofibromatosis tipo 1
Síndrome del nevus azul en tetina de goma



den utilizarse estrógenos tópicos11, laserterapia, em-
bolizaciones intraarteriales supraselectivas12 o injertos 
cutáneos. La electrocirugía y el láser tienen utilidad 
cosmética en el caso de las lesiones cutáneas.
El pronóstico, en general, es bueno, aunque existe una
mortalidad inferior al 10%, relacionada directamente
con la enfermedad.

Hemangiomatosis neonatal difusa

La hemangiomatosis neonatal difusa (HND) es un pro-
ceso raro, de herencia autosómica dominante, que aso-
cia múltiples angiomas tuberosos de pequeño tamaño
en el tegumento cutáneo, los órganos internos y el
SNC. Las lesiones aparecen en el nacimiento o se de-
sarrollan en las primeras semanas de la vida13,14. Los
índices de morbimortalidad son elevados en esta en-
tidad.
Los hemangiomas cutáneos son lesiones de 2 mm a 
2 cm de diámetro mayor, de coloración rojo fresa a rojo
oscuro, cuyo número puede oscilar entre unas pocas le-
siones a cientos de ellas, pudiendo afectar la totalidad
del tegumento.

El hígado es el órgano interno más frecuentemente
afectado, seguido del pulmón, el cerebro y el intestino.
Igualmente, se han descrito alteraciones en el estóma-
go, el páncreas, los ovarios, la vagina y los ojos.
En ocasiones, se produce una involución de los heman-
giomas cutáneos e incluso hepáticos. Cuando esto no
ocurre, pueden presentarse serias complicaciones, sobre
todo durante la fase de proliferación de las lesiones15.
La mayoría de los pacientes con afección importante
del hígado presentan hepatomegalia, fallo cardíaco y
anemia. La causa más frecuente de muerte es el fallo
cardíaco por fístulas arteriovenosas, que representa en-
tre el 60 y el 90% de los casos en los primeros meses
de vida. Otras complicaciones son las hemorragias gas-
trointestinales y cerebrales, que pueden ocasionar se-
cuelas importantes16.
El diagnóstico de esta entidad se basa en la clínica cutá-
nea, de manera que, en pacientes menores de 3 meses
que presenten numerosos hemangiomas cutáneos es ne-
cesario realizar estudios complementarios radiológicos
en busca de alteraciones viscerales17.
En general, el tratamiento debe de ser conservador. Se
han utilizado tratamientos con corticoides sistémicos,
interferón alfa-2, láser e incluso asociaciones de todos
ellos, siendo los resultados inciertos. En ocasiones es
necesaria la cirugía, siendo ésta de gran complejidad.
Sin tratamiento, la muerte sobreviene en pocos meses18.

Defectos hereditarios del tejido conectivo

Seudoxantoma elástico

El seudoxantoma elástico (SE) es una enfermedad he-
reditaria infrecuente que se caracteriza por una dege-
neración generalizada de las fibras elásticas, y cuya
prevalencia es de 1/160.000 adultos19. La enfermedad
fue descrita por Rigal en 1881 y Balzer en 1884, pero fue-
ron Gronblaud y Strandberg en 192920 quienes relacio-
naron las lesiones cutáneas con las oculares, dando un
carácter sistémico a este cuadro. Desde entonces, se es-
tablece de forma precisa sus características clínicas
consistentes en manifestaciones cutáneas, alteraciones
oculares y lesiones cardiovasculares.
La etiología del SE es desconocida y el defecto gené-
tico molecular subyacente está por determinar. La en-
fermedad presenta heterogeneidad genética, con la
existencia de patrones autosómicos dominantes y rece-
sivos21. Es más frecuente en mujeres y suele manifes-
tarse a partir de la segunda década de la vida.
Dentro de las variadas manifestaciones que puede pre-
sentar el SE, las cutáneas son las más características de
la enfermedad, las más frecuentes (presentes en el 80%
de los casos) y las primeras que se suelen reconocer.
Las lesiones cutáneas consisten en pápulas de colora-
ción amarillenta o anaranjada, entre 1 y 5 mm de diá-
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Fig. 1. Telangiectasias en la semimucosa labial en una paciente
con enfermedad de Rendu-Osler-Weber.

Fig. 2. Telangiectasias en la lengua en la paciente de la figura 1
(enfermedad de Rendu-Osler-Weber).



metro, redondeadas u ovales que se agrupan formando
placas (aspecto «en piel de naranja»). La piel afectada
presenta una superficie irregular, discretamente arruga-
da y de consistencia flácida y laxa. Las lesiones suelen
distribuirse de forma bilateral y simétrica afectando
preferentemente las áreas de flexuras (zona lateral de
cuello, axilas, pliegue antecubital e ingles). Pueden
apreciarse lesiones en las mucosas, fundamentalmente
en el labio inferior, la mucosa oral y el paladar blando.
La hemorragia gastrointestinal en el SE ocurre aproxi-
madamente en el 13% de los pacientes, afectando sobre
todo a personas jóvenes (entre la segunda y la tercera
décadas de la vida) y pudiendo ser la primera manifes-
tación de la enfermedad22. Suele manifestarse como
HDA, siendo la HDB menos frecuente. En la endosco-
pia de estos pacientes se aprecia una mucosa con pápu-
las amarillentas similares a las halladas en la piel, que
pueden sangrar «en sábana»23.
Las manifestaciones oculares y arteriales son importan-
tes en el SE. Las alteraciones oculares más frecuentes
y/o características son las estrías angioides secundarias
a la rotura de la membrana de Bruch, pigmentaciones
moteadas de la retina o «manchas de leopardo», hemo-
rragias retineanas y coroiditis, que pueden conducir a la
ceguera24. La afección vascular se puede manifestar en
forma de HTA, claudicación intermitente, abolición de
pulsos periféricos, cardiopatía isquémica y hemorragia
cerebral, incidiendo sobre todo en las arterias de mayor
tamaño y las viscerales.
El diagnóstico se basa en la clínica y los hallazgos his-
topatológicos. En la biopsia cutánea, se observa una
calcificación y fragmentación de las fibras elásticas en
la zona media de la dermis reticular25.
La evolución del SE es gradualmente progresiva y el
pronóstico está ligado a la afección visceral, especial-
mente del sistema cardiovascular. En el 70% de los pa-
cientes con afección ocular se produce una limitación
grave de la visión que puede conducir a la ceguera.
En la actualidad no existe tratamiento específico. Es
importante realizar un consejo genético siempre que
pueda establecerse el patrón de herencia. Pueden corre-
girse las lesiones cutáneas quirúrgicamente. Las lesio-
nes de la retina requieren control periódico por parte
del oftalmólogo y en caso de hemorragia hay que valo-
rar la coagulación con láser. Muchas de las hemorra-
gias gástricas remiten espontáneamente con tratamiento
conservador, aunque en ocasiones es necesaria la ciru-
gía, realizándose vagotomías con piloroplastia (útiles
sobre todo en mujeres embarazadas) y gastrectomías
totales26.

Síndrome de Ehlers-Danlos

Es una distrofia hereditaria compleja, caracterizada por
hiperelasticidad de la piel, fragilidad cutánea y vascular

e hiperlaxitud articular, causada por alteraciones de las
fibras de colágeno. En la actualidad existen 10 clases,
dependiendo del tipo de herencia, las alteraciones bio-
químicas y las características clínicas.
De los diez tipos que existen, tan sólo el tipo IV (forma
arterial o equimótica) presenta un considerable riesgo
de hemorragia digestiva27. Es una forma grave, aunque
poco frecuente, de síndrome de Ehlers-Danlos que se
puede heredar de manera autosómica dominante o rece-
siva y se debe a un defecto en la síntesis de colágeno III
causada, a su vez, por una mutación en el gen COL3A128. 
Presenta escasas alteraciones cutáneas y articulares; sin
embargo, tiene un riesgo aumentado de rotura arterial,
intestinal (más frecuente en el colon sigmoide) y uteri-
na, que pueden ser causa de mortalidad. La supervi-
vencia media de estos pacientes se sitúa en torno a los
48 años29.
Los datos clínicos que nos pueden sugerir un síndrome
de Ehlers-Danlos son: a) hiperelasticidad de la piel,
signo más llamativo y constante, advirtiéndose sobre
todo en los codos, la superficie posterior de los brazos,
las rodillas, el cuello y las mejillas; b) hiperelasticidad
articular, haciendo factibles actitudes acrobáticas de los
«hombres de goma» que se exhibían en circos y ferias;
c) fragilidad cutánea o dermorrexis, que provoca cica-
trices atróficas en los codos, las rodillas y otras superfi-
cies fácilmente traumatizadas, así como placas de piel
muy delgadas con aspecto papiráceo, y d) tumores seu-
domoluscoides blanco-azulados que se encuentran lo-
calizados en grandes articulaciones y las zonas más ex-
puestas a traumatismos8.
No existe tratamiento curativo para el síndrome de Eh-
lers-Danlos. Hay que prevenir las consecuencias de la
fragilidad cutánea, articular y vascular, evitando ejerci-
cios y profesiones violentas, roces, excoriaciones, trau-
matismos, etc. En el tipo IV, se ha utilizado la terapia
con DDAVP con resultados satisfactorios30.

Vasculitis

Púrpura de Schonlein-Henoch

Clásicamente, se considera que la púrpura de Schon-
lein-Henoch es una vasculitis reactiva, que aparece so-
bre todo en niños y adolescentes, y que se manifiesta
clínicamente por púrpura palpable, artromialgias y alte-
raciones abdominales y renales. En más del 50% de ca-
sos es imposible atribuirla a ninguna causa31; sin em-
bargo, se ha relacionado con infecciones del tracto
respiratorio superior (sobre todo en la edad infantil) o
con medicamentos (principalmente en la edad adulta).
Dependiendo de las series, un 50-100% de los pacien-
tes con púrpura de Schonlein-Henoch presentan clínica
gastrointestinal8; son frecuentes el dolor abdominal, los
vómitos, la diarrea y la hemorragia digestiva, normal-
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mente oculta en heces, que suele ocurrir en un 40-60%
de casos32,33. Se han descrito complicaciones digestivas
graves, como intususpección o perforación32. En oca-
siones, la clínica gastrointestinal puede preceder a la
sintomatología cutánea, simulando otras causas de do-
lor abdominal. Los hallazgos endoscópicos revelarán
lesiones inflamatorias y purpúricas relativamente ines-
pecíficas32.
La afección cutánea suele presentarse en forma de púr-
pura palpable (fig. 3), principalmente en las nalgas y
las extremidades inferiores, que puede evolucionar a
vesiculación central, necrosis o ulceración. Esta púrpu-
ra palpable suele manifestarse poco después o conco-
mitantemente con síntomas constitucionales, como fie-
bre, malestar general, cefalea o anorexia. La biopsia de
una de estas lesiones revelará una vasculitis leucocito-
clástica y la inmunofluorescencia directa puede objeti-
var el depósito de C3, IgM y/o IgA, siendo considerada
clásicamente la presencia de IgA como un hallazgo es-
pecífico de la enfermedad8.
Otros hallazgos clínicos frecuentes son las poliartral-
gias erráticas inflamatorias en muñecas, codos, rodillas,
tobillos y pequeñas articulaciones de las manos, así
como la afección renal en forma de síndrome nefrótico
por glomerulonefritis segmentaria y focal, en un 23-
49% de los casos34, y otras menos frecuentes, como
edema laríngeo o escrotal, alteraciones pulmonares,
oculares o síndrome cerebral seudotumoral.

El diagnóstico es clínico, aunque pueden ayudar las
biopsias renal y cutánea con inmunofluorescencia
directa (revelando depósitos de IgA perivasculares).
Puede objetivarse en los exámenes complementarios un
aumento de la VSG, leucocitosis e hipergammaglobuli-
nemia con elevación de la IgA sérica.
El tratamiento es causal y sintomático, siendo recomen-
dable el reposo en cama. Algunos estudios recomien-
dan el uso de corticoides sistémicos para atenuar los
síntomas y acortar el tiempo de curación. Otros trata-
mientos utilizados son la azatioprina, la pentoxifilina y
la dapsona.
El pronóstico es, en general, favorable (dependiendo
sobre todo de las manifestaciones renales), puesto que
la regla general es la resolución espontánea del cuadro
en pocas semanas o meses. Sin embargo, en ese perío-
do las recurrencias no son raras35.

Papulosis atrófica maligna (enfermedad de Degos)

La papulosis atrófica maligna fue descrita inicialmente
en 1941 por Köhlmeier36 y reconocida como una enfer-
medad específica por Degos en 194237. Es una enfer-
medad rara, de etiología desconocida, que se caracteri-
za por una vasculitis linfocítica multisistémica de
pequeños vasos, produciéndose trombos que pueden
afectar tanto a la piel como al tracto gastrointestinal, los
ojos y el SNC. La enfermedad se presenta, generalmen-
te, en varones jóvenes de raza caucásica, aunque han
sido descritos algunos casos en niños.
Las manifestaciones cutáneas son constantes y caracte-
rísticas. Las lesiones son múltiples (fig. 4) y pasan por
diferentes estadios, afectando predominantemente al
tronco y las extremidades. En las primeras fases, las le-
siones son pápulas inflamatorias de 2 a 5 mm de diáme-
tro, de coloración rosada, grisácea o amarillenta, recu-
biertas por piel normal. A los pocos días, las pápulas
comienzan a umbilicarse y aparece una zona típica cen-
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Fig. 3. Lesiones purpúricas en el brazo derecho de un niño con
púrpura de Schonlein-Henoch.

Fig. 4. Paciente con papulosis atrofiante maligna o enfermedad
de Degos.



tral atrófica, de coloración blanco-porcelana (fig. 5),
que puede estar recubierta por una costra y rodeada por
un borde eritematoso. Con el tiempo, este borde desa-
parece y aparece una costra varioliforme. Normalmen-
te, las lesiones son aisladas aunque pueden coalescer
formando áreas atróficas o ulceradas. Las lesiones van
apareciendo en forma de brotes, por lo que pueden ob-
servarse lesiones en diferentes estadios en el mismo su-
jeto. Estas lesiones no suelen producir sintomatología,
aunque algunas veces pueden originar un ligero prurito.
Se han descrito alteraciones en mucosas, afectándose
predominantemente la ocular en un tercio de los pa-
cientes38.
Normalmente, las manifestaciones cutáneas preceden a
la sintomatología visceral. Cuando las manifestaciones
gastrointestinales o neurológicas preceden a las lesio-
nes cutáneas, el diagnóstico suele ser difícil de realizar.
Las lesiones gastrointestinales suelen aparecer meses o
años después de las cutáneas. Según las estadísticas de
los casos publicados, el 61% de los pacientes sufre una
afección gastrointestinal, sobre todo en el intestino del-
gado. La alteración digestiva puede ser asintomática o
producir síntomas de diferente gravedad, desde disfa-
gia, vómitos, hematemesis y melenas hasta perforación
intestinal que puede conducir a una peritonitis39,40. Los
estudios radiológicos suelen ser normales. En la lapa-
roscopia, la laparotomía y la tomografía computarizada
de abdomen se pueden observar lesiones parcheadas
avasculares que se diseminan por el intestino delgado,
el colon o el estómago41. En la endoscopia pueden en-
contrarse lesiones de similares características a las cu-
táneas. La existencia de lesiones gastrointestinales se
asocia a mal pronóstico.
Las alteraciones neurológicas en la enfermedad de De-
gos son muy variadas y se observan en el 20% de los
pacientes. Pueden presentar hemiparesia, afasia, afec-
ción de los pares craneales, monoplejía y alteraciones
sensoriales, además de alteraciones en el líquido cefalo-

rraquídeo. Los hallazgos neuropatológicos revelan in-
fartos múltiples, con o sin hemorragias en el cerebro, el
cerebelo y la médula espinal. Además, los vasos menín-
geos pueden estar ocluidos42.
En la autopsia de estos pacientes se han podido obser-
var lesiones en otros órganos (p. ej., corazón, riñones,
vejiga, pulmones, pleura, hígado y páncreas). Normal-
mente son asintomáticas, pero en algunos casos pueden
producir sintomatologías diversas.
En los hallazgos de laboratorio debemos destacar cier-
tas alteraciones en el estudio de coagulación, con incre-
mentos en los valores de fibrinógeno en plasma43, ele-
vación de la agregación plaquetaria44, disminución de la
actividad fibrinolítica local y sistémica y presencia de
anticuerpos anticardiolipina y anticoagulante lúpico45.
También se ha descrito la posibilidad de una coagulo-
patía por consumo.
Las lesiones histológicas son características. La lesión
típica consiste en áreas de necrosis dérmica cubierta
por epidermis atrófica con hiperqueratosis leve; sin em-
bargo, es más frecuente que en lugar de necrosis se
aprecie edema, depósitos de mucina y esclerosis. Puede
observarse un infiltrado linfocitario perivascular poco
significativo aunque, en general, la dermis es acelular.
Los vasos implicados son los de la base del área de ne-
crosis. Las alteraciones podrían ser sutiles y traducirse
en tumefacción endotelial, pero con frecuencia se en-
cuentran trombos de fibrina que sugieren que los cam-
bios dérmicos y epidérmicos se deben a fenómenos is-
quémicos.
Hasta el momento no se conoce ningún tratamiento efi-
caz. La administración de corticoides es discutida ya
que puede incrementar el riesgo de perforación intesti-
nal46. Los anticoagulantes, sobre todo la heparina, han
sido utilizados sin aportar beneficios47. Los antiagre-
gantes han demostrado eficacia, sobre todo en pacientes
con aumento de la agregación plaquetaria44,48. También
se ha demostrado eficaz el tratamiento con fibrinolíti-
cos en algunos sujetos49. La cirugía de las lesiones gás-
tricas no suele ser útil.
Aunque algunos pacientes han presentado una supervi-
vencia de hasta 15 años con tan sólo lesiones cutáneas,
el pronóstico es malo y los pacientes mueren en poco
tiempo como consecuencia de alteraciones gastrointes-
tinales o neurológicas.

Miscelánea

Sarcoma de Kaposi

La enfermedad se caracteriza por la proliferación de cé-
lulas de origen predominantemente endotelial, neoan-
giogénesis, infiltrado inflamatorio y edema. Fue descri-
to por primera vez en 1872 por Moritz Kaposi como
«síndrome del sarcoma pigmentado idiopático múltiple
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Fig. 5. Detalle de la típica lesión papulosa con área central atrófi-
ca de coloración blanco-porcelana de la enfermedad de Degos.



de la piel»50; sin embargo, actualmente se sabe que el
sarcoma de la descripción original es uno de los múlti-
ples tipos y que no se encuentran limitados tan sólo al
tegumento cutáneo. En su etiopatogenia, se ha demos-
trado el papel relevante desempeñado por el virus her-
pes humano-8 (VHH-8), interviniendo también otros
factores genéticos y ambientales51.
Existen 4 tipos de sarcoma de Kaposi (SK): a) SK clá-
sico (fig. 6) que se presenta en varones, entre 40 y 70
años de edad, de origen mediterráneo y de localización
predominante en las extremidades inferiores, aunque en
su evolución puede extenderse a los órganos internos,
incluyendo el tracto gastrointestinal; b) SK africano o
endémico, que ocurre casi exclusivamente en varones
de 30-40 años y niños de raza negra; c) SK en inmuno-
deprimidos, que se desarrolla en pacientes que han reci-
bido trasplantes de órganos, que presentan trastornos
autoinmunes o linfomas o en aquellos que han recibido
tratamiento inmunodepresor, y d) SK asociado a sida o
epidémico (fig. 7), que se da en sujetos de mediana
edad (30-35 años) que padecen sida, siendo más fre-
cuente en homosexuales o bisexuales y más agresivo en
mujeres52. El SK epidémico es el que presenta más ten-
dencia a la diseminación, afectándose a menudo las
mucosas, el tracto gastrointestinal, los ganglios linfáti-
cos, el hígado, el pulmón y otros órganos. La afección
del tracto gastrointestinal se da en un 50-80% de pa-
cientes con lesiones cutáneas y en casi un 100% de
aquellos con afección mucosa. Puede verse afectado
cualquier segmento del tracto gastrointestinal y es una
de las causas más frecuentes (junto con las úlceras
grastroduodenales y esofágicas) de la hemorragia intes-
tinal aguda en pacientes con sida53. La biopsia endoscó-
pica es recomendable para el diagnóstico, siendo la his-
tología similar a las lesiones cutáneas.
Las manifestaciones cutáneas del SK consisten en un
número variable de máculas, placas o nódulos de color
rojo-azulado o violáceo, de distintos tamaños, aunque
generalmente no superiores a unos pocos centímetros,

redondeadas u ovaladas y frecuentemente rodeadas de
un halo purpúrico. Generalmente son asintomáticas.
Desde el punto de vista histológico, el tumor está cons-
tituido por formaciones vasculares más o menos di-
ferenciadas con predominio de células endoteliales y
acumulaciones de células fusiformes, con núcleos hi-
percromáticos, atípicos y/o en mitosis, entre las que se
encuentran las hendiduras con hematíes en su interior.
Existen diferentes tratamientos según la forma clínica y
el momento evolutivo de la enfermedad. Las lesiones
clásicas y circunscritas son susceptibles de cirugía y ra-
dioterapia superficial. Cuando existen manifestaciones
diseminadas o el curso evolutivo es agresivo se utilizan
la radioterapia y la quimioterapia, aunque las recidivas
son habituales. También se utiliza el IFN-2-alfa recom-
binante y, más recientemente, inhibidores de la angio-
génesis, terapias hormonales, derivados del ácido reti-
noico e inmunomoduladores como la IL-154.

Escorbuto

En 1753, Sir James Lind describió la historia natural
del escorbuto y la manera de prevenirlo con dieta rica
en cítricos. En los países industrializados, más del 90%
de la vitamina C deriva de las frutas y vegetales, inclu-
yendo patatas, tomates, verduras y cítricos55. Nuestro
organismo necesita 30 mg de vitamina C al día para
prevenir el déficit de esta vitamina. En la actualidad,
esta enfermedad es poco frecuente en los países indus-
trializados debido a las dietas y suplementos vitamíni-
cos que se consumen. No obstante, en determinadas cir-
cunstancias podemos encontrar esta deficiencia en
pacientes con alteraciones digestivas, alcoholismo, alte-
raciones psicológicas, en regímenes alimenticios o por
carencia de la enzima transformadora de gluconato en
ascorbato.
La carencia de vitamina C modifica el colágeno y los
vasos sanguíneos, además de los huesos y los dientes
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Fig. 6. Sarcoma de Kaposi clásico.

Fig. 7. Detalle de las lesiones de sarcoma de Kaposi en un pacien-
te con sida.



en crecimiento. Clínicamente, se manifiesta con altera-
ciones constitucionales, alteraciones cutáneas, orales,
musculoesqueléticas, oftalmológicas, del sistema car-
diorrespiratorio y gastrointestinales.
El cuadro suele comenzar con síntomas constituciona-
les, apareciendo fatiga sobre todo en las piernas y, pos-
teriormente, confusión, somnolencia e incluso depre-
sión56.
Las alteraciones cutáneas se inician con agrandamiento
y queratosis de los folículos, a menudo en las caras la-
terales de los brazos. En pocas semanas la queratosis se
extiende afectando a la totalidad de las extremidades
superiores, los glúteos y las superficies tibiales anterio-
res. Cada queratosis folicular queda rodeada por un
halo hemorrágico y aparecen petequias, especialmente
en las extremidades inferiores, que clínicamente pue-
den interpretarse como una «púrpura palpable»57,58.
También se han descrito hemorragias subungueales li-
neales «en astilla», equimosis, hematomas, edema cutá-
neo y alopecia, además de la mala cicatrización de las
heridas59.
Las lesiones gingivales son muy frecuentes; consisten
en tumefacción, reblandecimiento y vulnerabilidad de
las encías, en las que se producen frecuentemente ulce-
raciones, hemorragias (gingivitis hemorrágica hiperplá-
sica) y, posteriormente, necrosis, que provocarán des-
prendimientos dentarios. Es frecuente el aflojamiento y
el desprendimiento dentario.
La anorexia es el síntoma digestivo más frecuente, aun-
que también puede existir hemorragia gastrointestinal.
Al realizar la endoscopia, se ha observado que estas he-
morragias pueden afectar cualquier zona de submucosa
de esófago distal o de duodeno60,61.
Las alteraciones musculoesqueléticas se producen prin-
cipalmente en las zonas sometidas a gran esfuerzo.
Pueden existir hemorragias subcutáneas, musculares,
articulares y periósticas, que pueden dificultar la mar-
cha. Asimismo, se han encontrado alteraciones oculares
y afección de los sistemas cardiorrespiratorios como hi-
pertensión pulmonar, síncopes e hipotensión, que pue-
den causar un shock58,59.
El diagnóstico de esta enfermedad debe realizarse prin-
cipalmente por la clínica, siendo el tratamiento la admi-
nistración de vitamina C intravenosa (entre 500 y 1.000
mg/día).

Síndrome de Plummer-Vinson (Paterson-Brown

Kelly)

El síndrome de Plummer-Vinson (o síndrome de Pater-
son-Brown Kelly) se describe clásicamente como la
asociación de anemia por déficit de hierro con disfagia
secundaria a la presencia de membranas esofágicas
poscricoideas. Patterson y Brown-Kelly fueron los pri-
meros en describir, en 1919, la asociación entre anemia

y disfagia62,63. Plummer y Vinson en 1922 describieron
un síndrome que denominaron «disfagia histérica», el
cual carecía de obstrucción orgánica que lo justificara,
pero que respondía al tratamiento con hierro64.
La mayoría de los casos, entre el 80-90%, se presentan
en mujeres, sobre todo de mediana edad, pudiendo estar
relacionados con pérdidas sanguíneas durante el parto o
la menstruación65. Se han argumentado otras causas po-
sibles para el déficit de hierro, como carencias nutricio-
nales y alteraciones gástricas (p. ej., se han descrito ca-
sos de enfermedad celíaca que se manifestaron como
un síndrome de Plummer-Vinson secundario a la ma-
labsorción)66,67. Se ha asociado también a enfermedades
autoinmunes.
El complejo sintomático incluye como principales ma-
nifestaciones, disfagia, anemia y glositis. La anemia hi-
pocrómica y microcítica, debida al déficit de hierro,
produce las alteraciones clásicas siguientes: coiloniquia
(uñas de concavidad superior o en cuchara), aclorhi-
dria, queilitis, sequedad de pelo y esplenomegalia.
Otras alteraciones que se han asociado a este síndrome
son la atrofia epidérmica, hiperqueratosis, alteraciones
mucosas en lengua, hipofaringe, esófago, nariz y vagi-
na. Las membranas esofágicas aparecen normalmente
por encima del músculo cricofaríngeo y pueden produ-
cir clínica de disfagia. También se han descrito altera-
ciones de la motilidad esofágica secundarias al déficit
de hierro que originaría una disminución de mioglobu-
lina en el músculo esquelético provocando déficit en la
motilidad68.
En estos pacientes, existe un riesgo aumentado de desa-
rrollar tumores de cabeza y cuello, siendo los más fre-
cuentes los carcinomas esofágicos poscricoideos y de
tracto respiratorio, por lo que es importante el segui-
miento evolutivo de estos pacientes.
El diagnóstico se realiza basándonos en la clínica, la
confirmación analítica de anemia hipocrómica microcí-
tica y la demostración mediante técnicas complementa-
rias de membrana esofágica.
El tratamiento consiste en la reposición del déficit de
hierro. Si la membrana esofágica produce disfagia o
está muy evolucionada se debe realizar dilatación me-
cánica.

Neurofibromatosis tipo 1

Las neurofibromatosis (NF) son síndromes neurocutá-
neos hereditarios que se presentan con relativa frecuen-
cia. Existen diferentes tipos, aunque tan sólo dos va-
riantes generalizadas: NF tipo 1, o forma del sistema
nervioso periférico, y NF tipo 2, o forma del SNC o
neuroma acústico. La forma habitual o «clásica» es la
NF tipo 1, que es la más frecuente y la que trataremos a
continuación69. Fue descrita por el anatomopatólogo
Friedrerich von Recklinghausen, en 1882, y se caracte-
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riza por seguir un patrón de herencia autosómico domi-
nante con gran penetrancia y expresión clínica variable.
Se calcula que la prevalencia de la enfermedad varía de
1/2.190 a 1/7.800, no evidenciándose variaciones signi-
ficativas de la misma en los diferentes grupos étnicos.
Los estudios señalan una de las tasas más elevadas de
mutación encontradas en el ser humano, lo que explica
que cerca del 50% de los casos sean debidos a nuevas
mutaciones. El gen de esta enfermedad fue localizado
en el brazo largo del cromosoma 17(17q11,2)70,71.
El síndrome cutáneo es, a menudo, precoz y muy evo-
cador. Se han descrito: a) «manchas de café con leche»
(fig. 8) redondeadas u ovales, de contornos regulares,
en zonas de tegumento cutáneo normalmente cubiertas,
que pueden estar presentes ya en el nacimiento; b) pig-
mentación moteada axilar e inguinal (signo de Crowe),
y c) neurofibromas (fig. 9), que son tumores fláccidos o
tensos, sésiles o pediculados, del color de la piel nor-
mal e indoloros, que pueden alcanzar tamaños conside-
rables (neurofibromas plexiformes). Los criterios diag-
nósticos de la NF tipo 1 se exponen en la tabla 2.
El tracto gastrointestinal se encuentra afectado en el
25% de los casos, en forma de múltiples neurofibromas
submucosos responsables de la aparición de hemorragia
intestinal recurrente72,73. Habitualmente, son manifesta-
ciones tardías de la enfermedad, pero en casos excep-
cionales pueden ser un signo inicial de neurofibromato-
sis, lo que obliga a la búsqueda de otros rasgos de
neurofibromatosis tipo 1 en estos pacientes y en sus fa-
miliares74.
Al cuadro sindrómico se añaden manifestaciones neu-
rológicas debidas al desarrollo de neurofibromas en los
pares craneales (neurinoma del acústico...), psíquicas
(oligofrenia...), oculares (glioma del nervio óptico, nó-
dulos de Lisch...), endocrinas, óseas y viscerales de di-
versa índole.
La supervivencia en pacientes con NF tipo 1 está signi-
ficativamente acortada según distintos estudios. Las

causas más comunes de muerte (cáncer, infarto agudo
de miocardio, accidente cerebrovascular y neumonía)
son similares a las de la población general, pero apare-
cen en edades más tempranas70. El pronóstico también
depende de la eventual malignización de los neurofi-
bromas y la aparición de schwannomas malignos, astro-
citomas, glioblastomas o fibrosarcomas, lo que provoca
que sea estrictamente necesario establecer un control
periódico de estas lesiones con el fin de detectarlas en
un estadio precoz.
El tratamiento es sintomático y multidisciplinario. Las
lesiones tumorales requieren a menudo técnicas quirúr-
gicas, algunas veces complicadas y con resultados de-
cepcionantes75,76.

Síndrome del nevus azul en tetina de goma

El síndrome del nevus azul en tetina de goma fue des-
crito por Bean, en 1958, como un síndrome que com-
prende múltiples hemangiomas cavernosos. En general,
se presenta esporádicamente aunque se ha descrito al-
gún caso de herencia autosómica dominante. Suele apa-
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Fig. 8. Manchas de café con leche en una paciente con neurofi-
bromatosis tipo 1.

TABLA 2
Criterios para el diagnóstico de la neurofibromatosis tipo

1 según la NIH Consensus Development Conference*

Presencia de seis o más manchas de café con leche de más 
de 5 mm en pacientes prepuberales y de más de 15 mm
en pacientes pospuberales

Dos o más neurofibromas de cualquier tipo o un 
neurofibroma plexiforme

Pecas en regiones axilares o inguinales
Dos o más nódulos de Lisch
Glioma óptico
Lesiones óseas distintivas como displasia del hueso 

esfenoide o adelgazamiento de la cortical de huesos
largos con o sin seudoartrosis

Tener un familiar de primer grado enfermo

*Se requieren dos o más criterios71.

Fig. 9. Neurofibromas presentes en un paciente con neurofibro-
matosis tipo 1.



recer al nacimiento o en edades tempranas, y en muy
raras ocasiones lo hace en la edad adulta77.
Los tumores cutáneos se caracterizan por tener una apa-
riencia en «tetina de goma» (formaciones angiomatosas
excrecentes, lobuladas, de pocos centímetros o milíme-
tros de diámetro, de color azul-violáceo, depresibles y
elásticas). También pueden aparecer máculas puntifor-
mes y grandes hemangiomas desfigurantes que pueden
interferir en la función de la extremidad o el órgano
donde asientan. Pueden ser dolorosas o asociarse a ex-
cesiva sudación78,79.
Las lesiones del tracto gastrointestinal suelen localizar-
se en el intestino delgado o grueso y presentan facilidad
para el sangrado, por lo general microscópico, aunque
en ocasiones pueden provocar francas melenas o hema-
toquecia. Los hemangiomas pueden también localizarse
en el mesenterio, el hígado, el pulmón, los ojos y el
SNC.
Las lesiones del síndrome del nevus azul en tetina de
goma no regresan espontáneamente. El tratamiento es
sintomático a base de suplementos de hierro y trans-
fusiones, según la intensidad de la anemia. La coagu-
lación controlada endoscópicamente o la cirugía del
tracto gastrointestinal se reservan para los casos de he-
morragia intestinal incoercible. Los hemangiomas ca-
vernosos cutáneos pueden ser tratados con láser o agen-
tes esclerosantes.

Síndrome de Clarke-Howel-Evans

En 1958, Howel-Evans et al publicaron el caso de dos
familias inglesas con queratodermia palmoplantar difu-
sa que fueron controladas temporalmente, y constataron
que, aproximadamente el 70% de los afectados fallecie-
ron por un carcinoma de esófago80. Actualmente, el sín-
drome de Clarke-Howel-Evans se define como la aso-
ciación de queratodermia palmoplantar y cáncer de
esófago81. La presencia de hiperqueratosis folicular,
quistes triquilemales axilares, adelgazamiento de las
pestañas y leucoplaquia oral puede completar el cuadro
cutaneomucoso de este síndrome.
La queratodermia (o aumento de la capa córnea) pal-
moplantar (fig. 10) presente en este síndrome es difícil-
mente distinguible de las queratodermias benignas aun-
que, en general, es de aparición más tardía, sobrepasa la
localización palmoplantar (transgrediens), tiene un cur-
so progresivo (progrediens) y suele preceder al desa-
rrollo del carcinoma esofágico hasta en dos décadas.
Este último hecho hace necesaria la realización de ex-
ploraciones periódicas en pacientes con queratodermias
y antecedentes de neoformaciones esofágicas80-82.

Bibliografía

1. Friedman LS, Martin P. The problem of gastrointestinal blee-
ding. Gastroenterol Clin North Am 1993;22:717-21.

2. Balanzó J, Villanueva C. Hemorragia digestiva alta. En: Ponce J,
editor. Tratamiento de las enfermedades gastroenterológicas.
Madrid: Ediciones Doyma, S.L., 2001: p. 79-88.

3. Miño G, González A. Hemorragia digestiva baja. En: Ponce J,
editor. Tratamiento de las enfermedades gastroenterológicas.
Madrid: Ediciones Doyma, S.L., 2001: p. 133-40.

4. Farrell JJ, Friedman LS. Gastrointestinal bleeding in older peo-
ple. Gastroenterol Clin North Am 2000;29:1-36.

5. Fox VL. Gastrointestinal bleeding in infancy and childhood.
Gastroenterol Clin North Am 2000;29:37-66.

6. Vase P, Grove O. Gastrointestinal lesions in hereditary hemorr-
hagic telangiectasia. Gastroenterology 1986;91:1079-83.

7. Peery WH. Clinical spectrum of hereditary hemorrhagic telan-
giectasia (Osler-Webwe-Rendu disease). Am J Med 1987;82:
989-97.

8. Gregory B, Ho VC. Cutaneous manifestations of gastrointestinal
disorders (part II). J Am Acad Dermatol 1992;26:371-83.

9. Pastor C, Sánchez D, Yague R, Gil R, Gómez C. Hereditary he-
morrhagic telangiectasia as a cause of iron-deficiency anemia.
Rev Clin Esp 1993;193:483-4.

10. Saurin JC, Dumortier J, Menard Y, Henry L, Boillot O, Planchu
H, et al. Hepatic vascular malformations in Rendu-Osler disease.
Gastroenterol Clin Biol 2000;24:89-93.

11. Ficher M, Dietrich U, Labisch C, Zanella FE, Jahnke K. Critical
evaluation of vascular embolization in patients with Rendu-Osler
disease. Laryngorhinootologie 1997;76:490-4.

12. Li V, Salvat J, Hostein J. Prevention of recurrent hemorrhages in
Rendu-Osler’s disease by estrogen-progestative treatment. Gas-
troenterol Clin Biol 1992;16:292.

13. Golitz LE, Rudikoff J, O’Meara OP. Diffuse neonatal hemangio-
matosis. Pediatr Dermatol 1986;3:145-52.

14. Ronan SG, Solomon LM. Benign neonatal eruptive hemangio-
matosis in identical twins. Pediatr Dermatol 1984;1:318-21.

15. Berman B, Wan-Peng Lim H. Concurrent cutaneous and hepatic
hemangiomata in infancy: report of a case and review of the lite-
rature. J Dermatol Surg Oncol 1978;4:869-73.

Zaballos P, et al. Las manifestaciones cutáneas asociadas a hemorragia gastrointestinal

Med Integral 2002;39(9):408-19 417

Fig. 10. Hiperqueratosis palmoplantar.



16. Lopriore E, Markhorst DG. Diffuse neonatal haemangiomatosis:
new views on diagnostic criteria and prognosis. Acta Pediatr
1999;88:93-7.

17. Metry DW, Hebert AA. Benign cutaneous vascular tumors of in-
fancy. Arch Dermatol 2000;136:905-14.

18. Endo H, Kawada A, Aragane Y, Yamashita Y, Isogai R, Yudate
T, et al. The successful treatment of diffuse neonatal hemangio-
matosis with flashlamp pulsed dye laser. Pediatric Dermatology
2001;18:146-8.

19. Guerra A, Hergueta P, Revenga F, Ivars J, Iglesias L. Pseudo-
xantoma elástico en tres hermanas. Actas Dermosifiliogr 1992;
83:534-8.

20. Just M, Ferrándiz C. Seudoxantoma elástico. Piel 2000;15:72-7.
21. Pope FM. Historical evidence for the genetic heterogenecity of

pseudoxanthoma elasticum. Br J Dermatol 1975;92:493-509.
22. Costopanagiotou E, Spyrou S, Farantos C. An unusual cause of

massive gastric bleeding in a young patient. Am J Gastroenterol
2000;95:2400-1.

23. Cocco AE, Grayer DI, Walker BA, Martyn MD. The stomach in
pseudoxanthoma elasticum. JAMA 1969;210:2381-2.

24. Levin DB, Bell DK. Traumatic retinal hemorraghes with angioid
streaks. Arch Ophtalmol 1977;95:1072-3.

25. Hausser I, Anton-Lamprecht I. Early preclinical diagnosis of do-
minant pseudoxanthoma elasticum by specific ultrastructural
changes of dermal elastic and collagen tissue in a family at risk.
Hum Genet 1991;87:693-700.

26. Morgan AA. Recurrent gastrointestinal hemorrhage: an unusual
cause. Am J Gastroenterol 1982;77:925-8.

27. Pe M, Schwarze U, Superti-Furga A, Byers PH. Clinical and ge-
netic features of Ehlers-Danlos syndrome type IV, the vascular
type. N Engl J Med 2000;342:673-80.

28. Benchenal ZA, Huten N, Danquechin E, Podeur L, Rahili A, Le-
meret S, et al. Abdominal emergencies in type IV Ehlers-Danlos
syndrome. Gastroenterol Clin Biol 1998;22:343-5.

29. Armijo M, Ortega RM. Distrofias. En: Armijo M, Camacho F,
editor. Tratado de Dermatología. Madrid: Grupo Aula Médica
S.A., 1998; p. 341-51.

30. Stine KC, Becton BL. DDAVP therapy controls bleeding in 
Ehlers-Danlos syndrome. J Pediatr Hematol Oncol 1997;19:
156-8.

31. Camacho F, Armijo M. Vasculitis. En: Armijo M, Camacho F,
editores. Tratado de dermatología. Madrid: Grupo Aula Médica
S.A., 1998: p. 299-310.

32. Goldman LP, Linderberg RL. Henoch-Schonlein purpura: gas-
trointestinal manifestations with endoscopic correlation. Am J
Gastroenterol 1981;75:357-60.

33. Cream JJ, Gumpel JM, Peachy RDG. Schönlein- Henoch purpu-
ra in adults. Q J Med 1970;39:461-83.

34. Tancrede-bohin E, Ochonisky S, Vignon-Pennamen MD, Falgeul
B, Morel P, Rybojad M. Schönlein-Henoch purpura in adult pa-
tients. Arch Dermatol 1997;133:438-42.

35. Albrecht J, Mempel M, Hein R, Abeck D, Ring J. Schönlein-He-
noch purpura: successful treatment with Dapsone. Hautarzt 1999;
50:809-11.

36. Köhlmeier W. Multiple Hautnekrosen bei thrombangiitis oblite-
rans. Arch Dermatol 1941;181:783-92.

37. Degos R, Delort J, Tricot R. Dermatite papulo- squameuse atrop-
hiante. Bull Soc Fr Dermatol et Syphiligr 1942;49:148-50.

38. Henkind P, Clark WE. Ocular pathology in malignant atrophic
papulosis Degos’disease. Am J Ophthalmol 1968;65:164-9.

39. Degos R. Malignant atrophic papulosis. Br J Dermatol 1979;
100:21-35.

40. Barriere H. Papulose atrophiante maligne (Maladie de Degos).
Ann Dermatol Venereol 1978;105:733-9.

41. Lankisch MR, Scolapio JS, Fleming CR. Acute abdominal pain
as a leading symptom for Degos’ disease (malignant atrophic pa-
pulosis). Am J Gastroenterol 199;94:1098-9.

42. Petit WA Jr, Soso MJ, Higman H. Degos disease: neurologic
complications and cerebral angiography. Neurology 1982;32:
1305-8.

43. Roenigk HH, Farmer RG. Degos’ disease (malignant papulosis):
report of three cases with clues to etiology. JAMA 1968;206:
1508-14.

44. Drucker CR. Malignant atrophic papulosis: Response to antipla-
telet therapy. Dermatologica 1990;180:90-2.

45. Engler HJ, Hawkes CH, Boey ML, Derue GJM, Loizon S, Harris
EN, et al. Dego’disease: Association with anticardiolipon antibo-
dies and the lupus anticoagulant. BMJ 1984;289:576.

46. Güven FO, Bozdag KE, Ermete M, Karaman A. Dego’ Disease.
Int J Dermatol 2000;39:361-2.

47. Rivoire J. Papulose atrophiante maligne de Degos: évolution
après 28 mois de traitement aux anticoagulants. Bull Soc Fr Der-
matol Syphiligr 1971;78:18-9.

48. Stahl D, Thomsen K, Hou-Jenson K. Malignant atrophic papulo-
sis. Arch Dermatol 1978;114:1687-9.

49. Delaney TJ, Black MM. Effect of fibrinolytic treatment in malig-
nant atrophic papulosis. BMJ 1975;3:415.

50. Armijo M, Herrera E. Sarcomas. En: Armijo M, Camacho F, edi-
tores. Tratado de dermatología. Madrid: Grupo Aula Médica
S.A., 1998; p. 509-24.

51. Iscovich J, Boffetta P, Franceschi S, Azizi E, Sarid R. Classic
Kaposi sarcoma: epidemiology and risk factors. Cancer 2000;
88:500-17.

52. Nasti G, Serraino D, Ridolfo A, Antinori A, Rizzardini G, Zeroli
C, et al. AIDS-associated Kaposi’s sarcoma is more agressive in
women: a study of 54 patients. J Acquir Immune Defic Syndr
Hum Retrovirol 1999;20:337-41.

53. Bini EJ, Micale PL, Weinshel EM. Risk factors for rebleeding
and mortality from acute upper gastrointestinal hemorrhage in
human inmunodeficiency virus infection. Am J Gastroenterol
1999;94:358-63.

54. Gascon P, Schwartz RA. Kaposi’s sarcoma. New treatment mo-
dalities. Dermatol Clin 2000;18:169-75.

55. Levine M, Rumsey SC, Daruwala R, Park JB, Wang Y. Criteria
and recommendations for vitamin C intake. JAMA 1999;281:
1415-23.

56. Kinsman RA, Hood J. Some behavioral effects of ascorbic acid
deficiency. Am J Clin Nutr 1971;24:455-64.

57. Lee RV. Scurvy: a contemporary historical perspective. Conn
Med 1983;47:629-32.

58. Chazan JA, Mistilis SP. The pathophysiology of scurvy: a report
of seven cases. Am J Med 1963;34:350-8.

59. Vilter RW, Woolford RM, Spies TD. Severe scurvy: a clinical
and hematologic study. J Lab Clin Med 1946;31:609-30.

60. Berger ML, Siegel DM, Lee EL. Scurvy as an initial manifesta-
tion of Whipple’s disease. Ann Intern Med 1984;100:58-9.

61. Schuman RW, Rahmin M, Dannenberg AJ. Scurvy and the gas-
trointestinal tract. Gastrointest Endosc 1997;45:195-6.

62. Kelly AB. Spasm at the entrance of the oesophagus. J Laryngol
Rhinol Otol 1919;34:285-9.

63. Paterson DR. A clinical type of dysphagia. J Laryngol Rhinol
Otol 1919;34:289-91.

64. Vinson PP. Hysterical dysphagia. Minn Med 1922;5:107-8.
65. Crawfurd MD, Jacobs A, Murphy B, Peter DK. Patterson Kelly

syndrome in adolescence: a report of five cases. BMJ 1965;1:
693-5.

66. Dickey W, McConnell B. Celiac disease presenting as the Pater-
son Brown Kelly (Plummer-Vinson) syndrome. Am J Gastroen-
terol 1999;94:527-9.

67. Rashid Z, Kumar A, Komar M. Plummer-Vinson síndrome and
potcricoid carcinoma: late complications of unrecognized celiac
disease. Am J Gastronterol 1999;94:1991.

68. Dantas RO, Villanova MG. Esophageal motility impairment in
Plummer-Vinson syndrome. Correction by iron treatment. Dig
Dis Sci 1993;38:968-71.

69. Armijo M, Herrera E. Neurofibromatosis. En: Armijo M, Cama-
cho F, editores. Tratado de Dermatología. Madrid: Grupo Aula
Médica S.A., 1998; p. 1036-8.

70. Friedman JM. Epidemiology of Neurofibromatosis Type 1. Am J
Med Genet 1999;86:1-6.

71. Lozada Y, Álvarez-Valiente H, Argüelles M. Estudio clínico de
la neurofibromatosis tipo 1. Rev Neurol 1998;27:792-5.

72. Taylor MA, Loughrey MB, Torner PG, Regan MC. An unusual
cause of biliary stricture in a patient with Neurofibromatosis type
1. Eur J Gastroenterol Hepatol 2001;13:199-201.

73. Folwaczny C, Win J, Fabritius J, Loeschke K. Rt hemorrhage
from the small intestine in a patient with type 1 neurofibromato-
sis. Z Gastroenterol 1995;33:669-72.

74. Grouls V, Vaih S, Bindewald H. Involvement of the large intesti-
ne in neurofibromatosis type 1. Pathologe 1996;17:133-8.

Zaballos P, et al. Las manifestaciones cutáneas asociadas a hemorragia gastrointestinal

418 Med Integral 2002;39(9):408-19



75. Karnes PS. Neurofibromatosis: a common neurocutaneus disor-
der. Mayo Clin Proc 1998;73:1071-6.

76. Lantieri L, Wolkenstein P. Les manifestations cutanees de la
neurofibromatose de type 1 et leur traitement. Ann Chir Esthet
1998;43:445-54.

77. Gregory B, Ho VC. Cutaneous manifestations of gastrointestinal
disorders. Part II. J Am Acad Dermatol 1992;26:371-83.

78. Munkvad M. Blue Rubber Bled Nevus Syndrome. Dermatologi-
ca 1983;167:307-9.

79. Weston WL, Lane AT. Pediatric and Geriatric Dermatology. En:
Fitzpatric TB, Eisen AZ, Wolff K, editors. Dermatology in gene-
ral medicine. New York: Mc Graw-Hill, 1993; p. 2950-1.

80. Howel-Evans W, McConell RB, Clarke CA, et al. Carcinoma of
the esophagus with keratosis plantaris et palmaris (tylosis): a
study of two families. Q J Med 1958;27:413-9.

81. Shine J, Allison PR. Carcinoma of the esophagus with tylosis.
Lancet 1966;1:951-7.

82. Clarke CA, McConell RB, Howel-Evans W, et al. Carcinoma of
the esophagus in association with tylosis. BMJ 1959;11:1100-4.

Zaballos P, et al. Las manifestaciones cutáneas asociadas 
a hemorragia gastrointestinal

Med Integral 2002;39(9):408-19 419


