
/ / 7_ /'2_ 

uxn·.,;nsIDAD NAC:IONAI, AUTON~ 
IJE MEXICO '--' é)C T 

========.:<L-v 
l•atmldad de lUedieina 

nn·1s10N ltH HSTUltIOS Dll .. OSTC>llADO 

smn'ICIO Dll Dlllt:'llATOJ.OGIA ,. MIC:OJ.OGIA 1'11l1HCA 

Ilos1tUal •fo Es1••eialidades 
,,.Dr. Her11ardo Se1tídveda" 

· ··' Centr~ "·1'1édfoo Naeionol Siglo XXI 
: . . . • . ' r , . 

. l:\'STITU'J10 ~lllXICl.:"10 Dlll. SlltoUllO SOCIAi. 

r 
º. ..: .•. Mani~estaeiones 

... •.¡,:.~~~·.·.;¡¡, !)': ,•Jl~ ... 4~&i~·' ~·!. 
Cutaneas 

Poliposis -~..:. ·""'-- :....e.n.:.-_:.Pa~1e11tes eo11 

liJ 
IMSS 

Intestinal 

TESIS DE POSTGRADO 

ESPECIALISTA EN DERMA TOLOGIA 

P R E S E N T A: 
ltra. 1111,·dee Dorot.ea Iharra Urzua 

ltlllllCTOll UH THSIS: 

nn:i.. ADlllANA Hl.IZAllllTll '"'"IDHS JIONSl!CA 

MEXl~Q, P-. F. .. ;;ro_; 
FAL I 11 1"\C 

i... IJ... u 1 •• 

FEBRERO 1995 

OR!GEhl 



UNAM – Dirección General de Bibliotecas Tesis 

Digitales Restricciones de uso  

  

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA 

SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL  

Todo el material contenido en esta tesis está 

protegido por la Ley Federal del Derecho de 

Autor (LFDA) de los Estados Unidos 

Mexicanos (México).  

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y 

demás material que sea objeto de protección 

de los derechos de autor, será exclusivamente 

para fines educativos e informativos y deberá 

citar la fuente donde la obtuvo mencionando el 

autor o autores. Cualquier uso distinto como el 

lucro, reproducción, edición o modificación, 

será perseguido y sancionado por el respectivo 

titular de los Derechos de Autor.  

 



Dr. Niels Wncher Rodnrte 
Jcíc de EnsCñanzn e Investigación 

Hospital de Especinlidndes "Dr Bernnrdo Scpúlvedn" 
Centro Médico Nacional Siglo XXI 

Drn Adrinna Eliznhcth Anides Fonscca 
Director de Tesis 

l lospital de Especialidades "Dr Bernardo Scpúlvcdaº 
Ccntrn Médico Nacionnl Siglo XXI 

'"· ~:.::;~=]: 1 

• lfp: (' \{ ~ 

t f.i~lf. ! 1 -J -./: 1" 

· :f'Hilliií in: fliSENAN;,.] 
j. ~ lj!flSTIGACION / ' 
~4.31_&&\iiE,iif!i!":~- !f 



INDICE 

Lisia de Gráficas, Cuadros y figuras ......•... , •...•.......•......••..•. 
Abreviaturas ..•... · .. .', ....•..... ; ... ; •..••...••.••..•.......•...•• 2 

~~~~~=~~!~ntos. : } : : : : < :·: : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : : ! 
cArrrúl.o.· j•. 
Introducción ........•..................•..• ; .........•.... ; ...•... 5 

CAPITULO 2 

Síndromes Culáneos Asociados a Poliposis lnlestinál .. : •....••... : ••.. • .....•.• 6 
2.1. Síndrome de Gardner ..................... · .... '." ... ' ........•.....• 6 
2.2. Enfermedad de Cowden ................. ; ..... : .. : .. : ~· ...• ..... ; . ·. 8 
2.3. Síndrome de Peulz-Jeghers .................•... : ......... ;· ..... ; . 11 
2.4. Síndrome de Muir-Torre .............. .. : ...... < ·'• . .. i . . ·· ...... · ..... 13 
2.5. Síndrome de Cronkhite-Canada .............. : .. · ..... ;c .•. · ....•..•.. 17 
2.6. Síndrome de Von Redinghansen .................. : ." ....•......•. 19 
2.7. Síndrome de Ruvalcaba-Myhre-Smilh .... · ...... ; ... , . . ..•.......... 24 
2.8. Fibromas Laxos Asociados a Poliposis ............ , .. , ................... 24 

CAPITUL03 

Manifestaciones Cutáneas en Pacientes ca~~ P~.úpó~i·~ l~tci~tirla~ . - , 
3.1. Objetivos ........................ ·. ::·>. :·. · .. . : . ................. 26 

~:j: ~1~:·.~:1~~,;s r.~~·~'.'~~ . : : : : : : : : : : : : : : : :: : '. : ; : :.: : : : : : : : : :·: : : : : : : : : : : ~~ 
3.4. llnstrari6n de Casos Clínicos ........ • ..... :. . . . . . . . :·. · .. ;· ....... : .. 37 
3.5. Conclnsioncs ........ -. .......•... · ... -; . . . . ... . . .. .' ......... ; . 44 

CAPITULO 4. 
DICUSION .................. , ............. :: ...... :· ............... . 45 

llihliografia .................... , ............. : ..................... 47 



LISTA DE GRAFICAS, CUADROS Y FIGUllAS 

Grñílcn 1. Distribución por Ednd y Sexo ................................. 29 
Gníficn 2. Evolución de Polipoisis lntcstinnl .............................. 30 
Gráílen 3. Localización de Poliposis Intestinal ............. · ................ 31 
Gráílca 4. Tipos Histológicos de Poliposis l nlestinal ............. .- . " ........ 32 
Gráfica 5. Antcrcdcntc de Adcnorml·inoma de Colon ....................... 33 
Gráfica 6. Mnnifcstnrioncs Cut;íncas ......................... ·,- ......... 35 

Cuad10 l. Fibromas Laxos ...................................... ; ..... 36 

Figura l. Manchas Café con Leche ........................ · ............ 38 
Figura 2. Neuroíihronm plexifonnc .............................. '. ..... 38 
P'igurn 3. Ncumfihromas 111ldtiplcs en do1!-io ......................... _._ .... 38 
Figura 4. llipcrplasias y adenoma scbúccos ............. . -'. ... _-_, ....... _.:·· .. _ .... 39 
l'.~gura 5. Quisks Epidcrn!oides .................... : ...... :;· ....... ·.:. :· 40 
l•1gurn 6. Osteomas en cm neo ............................... ;_, .- ..... ·, ''° 
Figura 7. Lipm1rn rcl1m1t1ric11lar ............................. ·, .. · ............ 41 
Figura 8. Quistes cpidcnnoidcs 1111iltiplcs .................... ·: ............ 42 
Figura 9. f\fílnchas hipc1pigmc11lmh1s en lnhios ............... · ..... .': .. ·.· ..... - 43 



ABREVIATURAS 

PCF: Poliposis ~oiónka Fn:miliar 

TAC: .To,lt1ogr~fi/~xi~! :Coinputílrizadn 

·cols.: CÜlnbó:i·ndoTcs 

c111s: Centímetros · 
' ' ' -. . . ~ 

111111: MiÚmclros 

GIT:: Gnstrointcslinnl 
' .· ·' ;,'". -

R~IN: ·J~~sm_~,ílnri~. _Magnética .. Nuc!cnr 

Nf'I: Ncurofilnoníatosis Tipo 1 

Nf'2: Ncurofibro1i1~to~is Tipo 2 

>: Mayor 

<: l\lcuor 

2 



AGRADECIMIENTOS 

A la Dra.· Adrinna ·E. Anides Fonscca: 
Por haberme motivado cii csté.·proyc.cto }; bri1,1darmc ·su amistad 

Al Dr. Fr;mciS~o foviC.r Brit-1.·icntos: 
Por su' valio~a cóla.l10Ú1ci,?1.~. cr~ .C~tc __ lrnb~jl? 

--~AIDr: l'rnncisco Vega Lópcz -
Por todll el ápoyo·otorgado durnn~.c.111i estílncia hospitalaria en C.1\.1.N. Siglo XXI 

- -- A-los Doctores: 
A. -Ancor!ª-' -,\ .. _¡)..1:~val':", 1..:_s~·rrn11'-o;_ IL)3l~·~1cas, i..J. ~~tén~lcz y" E.'-Yclií1.qucz 

Por sli p;~11i_l'i¡lnc!ó11 )· ·colÚ~m1:al-iú11 _<;11 In cnscñan7.~-conS1a·n.tc 
durante mi periodo _de m_liCstrnmicnt_o dCrmatológico 



DEDICATORIAS: 

A DIOS: 
Por il11111i11ar mi "c:tmino llcna\nlc de. nuevas esperanzas 

A BERNARDO: 
J>Orqu.c mis 1·i·i~1.1Ífos- t~-.ínti.ién s~n tú~OS. a.~íl.cias·por tu infinito 

HpOyo). tcn~tirn ·en .los 1l10h1cntos difíci~cs 

A MI MADRE Y HERMANOS:, 
Por estar sicmprC .~ mf la.ckl (Je nrnncra iÍ1condiCional 

~_in importar tiémpo ·y cs¡>íicio 

, A MIS PADRES l'OLITICOS Y CUÑADOS: 
J>or\lanllé ·todo el npoyO mo(·al cuaud~ más lo ncCcsit.é 

A MIS AMIGAS Y COMPAÑERAS: 
Alcjnmlrn,-Glorin, Alicio1 1 Gahricln, Emma, l..u((i y Adriana 

Por hahCr compartido conmigo Jos buenos y malos 111ol11~ntos 
Siempre lns llevaré en mi corazón 



CAPITULO 1 

I NTRODUCC ION : 

La piel. y el tracto gastrointestinal se encuentran íntimamente relacionados ya 

que ambos estái1·cu1Jiertos por un epilelio lineal. se comunican con el medio 

ex temo y 1 as regiones mucocutáneas unen ambos sis temas. Algunas enfermedades 

gastrointestinales frecuentemente tienen manifestaciones cutáneas y en ocasiones 

éstas pueden ser el marcaclor diag11óslico final. Cl} La Poliposis Colónica 

Farnil iar (PCF} fue descrita en 1890 por Cripps, y desde"enlonces se l1an integrado 

diferentes síndromes qL•e predisponen a carcinoma de colon en la gran mayoria (2). 

i'on7. de León estudió una población italiana de 139 pacientes con poliposis 

inLeslinal y el 39% lll'esenLú carcinoma en colon o recto: por lo· que es 

recomendable el esLudio recLosigmoidoscópico en pacientes y familiar·es con 

p~liposis inLeslinal. cm1 intervalos ele 6 meses a 3 aílos (3)(4): así como la 

realización de colecLomia e i leo-reclo anasLomosis como LratamienLo y pofilaxis 

(!)(4)(5)(6). La PCF es tr·ílnsmitida a través de l1erencia autosómica dominante. 

con alta peneLrancia y cx1H"0sividacl vari,1hle. cuyo gene afectado está localizado 

en e 1 cromosoma 5 cercano a 1 as bandas 5q2l -q22: L i ene una i ne idenc i a de 1 en 

8. UUO a 1 en 16. ODU nacidos vi vos: en una ser· i e de 338 pacientes 1 a edad de 

presentación fue de 36 anos ([)(7)(8). Por lo tanlo. es importanLe realizar un 

e~Hudio 111lcyral en pc1cic11l.cs cu11 Poi iposis l11Lesli11i11. que incluya 1il 

exploración dermatológica por· el alLo riesgo de presentar· cáncer de colon. 
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CAPITULO 2 

SINDROMES CUT/\NEOS /\SOCI/\DOS /\ POLIPOSIS INTESTINAL. 

Se han descrito 8 diferentes síndromes asociados a i'oliposis Intestinal, los 

cuales Incluyen: Síndrome de Gardner. Síndrome de Cowden. Síndrome ele Peutz

Jeghers. Síndrome ele Muir-Torre. Síndrome de Cronkhite-Carwda. Síndrome de Von 

Rec 1 í nghausen. Si ndromc de l~uva lcaba-Myl1er·e-Smi lh y reci enlcmente se han asociado 

Fibromas Laxos en pac ienles con Po 1 i pos is l ntest i na 1 . /\ continuación rea 1 iza remos 

una descripción de cada uno ele estos síndromes. 

2.1. SINDROME DE G/\RDNER. 

Es urw variante de i'CF: es de Lipa aut.osómico clominanle con alla penetrancia: 

la presentación de este síndrome en pacientes con PCF es muy variable. del 8.5% 

a 60% de casos. L,1 incidencia es del en 8.300 al en 16.000 nacidos vivos: puede 

presentarse a cualquier· edad (2 a 70 aílosl. Generalmente las 111nr1ifest.aciones 

óseas y dermalológicas aparecen en edades tempranas. y la poliposis intestinal 

se manifiesta a los 25 o 35 aílos. y se malignizan 15 a 20 aílos después del 

diagnóstico (9)( lOJ. 

El dic1y11llsl.ico dP Sí11dl'Ol11l' de íicll'thlL'I" '.;(' recll j¿¿¡ Cll hase a lo:, siguicnLes 

parámelr·os: poli pos is adenoma Losa. qui s Les ep idermoi des. tumores desmoides. 

osteomas. anonna 1 ida des denla 1 es. les i unes pi gme11Ladas en rondo de ojo. tumores 

benignos y ma I ig11os de utrns órg,1nos ( 1 l. 

a) Los pcíli¡ms o.un .1dc110111.ilusos ''" nt'ml<'r·o de IDO u 111<is. afecl.a el ú1Lesti110 

grueso: sr desíltTol lan 1._
111\.re la l.ercP.ra ::i· cuarta dócacl11s de la vldil. y pueden 

pen11d11ccer as i 11! ortt(il i cos l1c1s ta que cit'UC'llCl'clrl a cat-c i noma mud1os aiios después: los 

silios de ncoplasi,1 apar·cccn en el 100% de pólipos. con un rango de maliynidad 

del !iO a 100\. Se l1a11 obo.erv,1do adem(is pú l r pos en es t.ómagoy duodeno en 50 a 70% 

de casos y dicli.1s loca 1i1.rc iones p11cdcn 111.i l 1gnizarse ( 11 l ( 12)( l 3J: por La 1 molivo 

/ .• ,~.\ ¡ ; .!. r·· r· ¡ 
1 \" \ • "·¡ i . ' .,., ¡ / l_, ·- 1. 



es necesar·io realizar· rectosigmo1doscopia anual. así corno colectomía total con 

ilestonría terape(1tica y proriliictica (!). 

b) Los quistes epidermoides se presentan en la in rancia o niílez. ger1eral111ente son 

rnt1ltlples; pueden presentarse en cualquier topografía. tienen predilección por 

piernas. cara. piel cabelluda y brazos: estas lesiones se observan en el 50 a 

100% de pacientes con PCF (1). Son tumores intradérrni cos o subcutáneos. ri rrnes. 

redondos. de crecimiento lento. con dicímetro de 1 a 5 cm: los hallazgos 

histológicos son sfo1ilares a los observados en el pilomalrixoma: en lesiones 

recientes se r·econocen varias capas de células escamosas y granulares. en las más 

antiguas la pared se atroria y puede consistir en una o dos rilas de células 

aplanadas y el quiste está ocupado por material córneo dispuesto en láminas 

(15) OGl. 

c) Los Lumor·es desmoides se presentan aproximadamente en el 9% de pacientes. por 

lo quena constituyen un marcador· diagnóstico: son un hallazgo en la cirugía de 

colon o pueden ser una complicaci(111 poslnperatori,1 ()).Se sitúan en 1,1 pared o 

cavidad abdominal donde l leg;m a ubstruir a int0slinos y tll'eteros: teniendo un 

crecimiento rápido. por lo que deben exl.irpar·se l.empranamenle: miden hasta 25 crns 

de diámetro: histológicameni.e se compone de ribroblastos que producen abundante 

colágeno. en algunos lugares se o!Jser·van ribr·oblaslos en IJaces entrelazados. los 

nlicleos son regulares y nu /ripercromálicos (J5)(1ú). 

d) Los Osteomas se nhsPrva11 r.11 e 1 7~-i~. de pile i en les: pueden ser cv i dentes 

e 1 í ni ca111enle ( exosl.os is). o iJ i en ,1 ll'avés de es Ludios de ga!J i ne tes ( radi agra fías 

de cr,íneo o ·111c>: la localizaciór1 111<ís co111[111 es el mux.ilal' y cl'árreo (90%). 

ge11e1·a lmenl e so11 mCJI l i p 1 es ( 1 ) ( 11) ( 15) ( 17). Los osteomas se presentan en un 

pequeílo pol'cer1laje de la po!Jlació11 gener.1 I: y pueden ser un marcador temprano de 

poi rposis i11Lesl.i11,1! en rami I iarr.s directos de pacientes con Síndrome de Gardner; -



poi' lo que deben buscal'se de manera inlencionada 0)(10). 

e) l\lleraciones dentales. Los cambios a este nivel incluyen pérdida temprana de 

las piezas denl.ales. clienles impactados. dientes supernumerarios y quistes 

denla les ([)([0}(15). 

f) Las a 1 tel'ac iones oculares se pl'esenlan en el 90% de 1 os casos: de éstos. las 

·lesiones pigrnenlaclas e11 retina son bilaterales y m(1ll.iples (mds de •I) en el 78%. 

siendo u11 ma1·cadol' el ínico de Síndrome de Gardnel'. Las lesiones son probablemente 

congénitas y se observan a los 3 meses de edad. sobretodo en infantes con alto 

I' íesgo. fraboul si y co 1 s. observaron qne 1 il frecuencia de 1 es i unes bi 1alera1 es 

pígmc111.ad,1s de la l'Clina e11 el grupo conl.rol e1·<1 de ,1.8% y en el grupo de 

pacienles fue del 78t: por· lo que debe sospecha1·se el síndrome en caso de 

obscl'vílrse una o dos les iones pil]mc11Ladas de yran lamaílu en uno o ílmbos ojos en 

pr.rsrnr.1s crn1 allo riesgo (l'a111ilidr dircclo) (1)(9). 

g) Ulr'ílS 11eupl11sius exlrílculúnicas ubservad11~ en esle símlrume inc·luyen: ílde1.10mas 

dumlc11ules. lHIP110111t1s ~J1í•;1r·icc1s. 1Hlc11t1mcJ'.> 11curuer1d6cr·ir1os. Ct11·ci11omíl de tiroides. 

hepalul>laslrnna y c.i11c01· dt> 111<1111,1 (J)(ll)(l2J(l7). 

2. 2. ENFERMED/10 DE COWIJEN ( S IlfüROME DE 111\MllHTOMllS MUL TI PLES) • [J primer caso 

pulJI ic11do por Cu·1IPl lo d(1ta di~ \!J.Hl: en 1111.1111c.dc;111t1 de?/ aiio~~ quien µl'esenlílhíl 

l.riqui 1Pmo111t1s faci111Ps. f11Jrrn11,y, lll'íl.IP~; y can:inuma melélslíl5ico de mama: pero 

ht1sla 1963 Lluyd y ll1~1111is lu de11umi11arn11 Símlrume de Cm·JdQn en memoria de olra 

J1ílCiC'11IP ll11111i1dd l·~dr!11 1 l l'rn·id1•11. qu11 111 L1l l1•t iú por t<1rc111omc1111c\.,1st.,i~icuth~ m11mt1. 

Y atlcmc1s prcsc11l.1-1h11 f11i.;ci0~. (lliP11n1dl1 • li1popl;¡s1(1 ele mri:-.ilar. fhlllHl1w hendido. 

liipopli1s10 dt1 p11l11d(11· lil(rndt• .Y d11 úv11lt1. m1crosU1111i(1, pdpi lnmdl.osi~~ en lílbios y 

cwofa1·i11t_¡r. lt1 11~n1¡1 t1 sr1·ot..1l. r1tlP1inmi1·; t 11·111(leus ml1lt 1pl1~s. !1ipert1·ofia de lllíllfülS 



otros miembros de la familia. En 1972. Heary y cols definieron al síndrome como 

un "complejo de lesiones hamar·Lomatosas de ectodenno, mesodermo y endodermo": 

postulando que los hallazgos mucoculá11eos son elementos claves del diagnóstico 

y proponen denorninarlo "Sírrdrome de llamar·tomas Múltiples". con el epónimo de 

Enfermedad de Cowden. !lasta 1987 se lwbían pCrblicado 100 casos en la literatura. 

Esta genodermatos is Li ene un patrón ele l1erenci a autosómi ca dominante: 1 a edad 

diagústica ha sido de 13 a G5 arios: aunque la edad de inicio de las 

manifestaciones es desde el nacimiento l1asta 'IG arios (media 22 aílos). La afección 

por sexo es ele J: l. Sin duda. la afección mucocutánea es el marcador principal 

en esta e11fer111edad. pero existen alter·aciones a diferentes órganos. incluyendo 

el Lracto gaslrnintestinal. ya que un 30% de casos presentan pólipos en recto 

sigmoides que l1islológicamc11tc co1Tespo11de11 a pólipos hamartomatosos. los cuales 

110 so11 premalignos y c11rsa11 asi11l.omáticos. existiendo controver·sia respecto a su 

exl i rpac i ú11 Lemp1·a11a ( 1 J (17) ( HD (1 g). 

Salern. Sleck y Barax lran prnpuesto criLer·ios mayores y menores para el Síndrome 

de llamal'Lomas MCrlliplcs. e11 base a los lral lazgos cutáneos y se muestran en la 

siguiente clasificación (1)(18). 



SINDROME DE COWDEN 

1. CRITERIOS CLllllCOS MAYORES: 

íl.- lriqui le111011ms cuUíneo facicllcs 

b.- l'ílpi lomíllosis de la mucosíl buccll 

2. CRI IERIOS CLINICOS MENORES: 

íl.- Queratosis acral 

li.- Queríllosis palrnoplílnla1· 

3. lllSTORIJ\ F/\MILl/\R DE ENFEHMEOl\D DE COIVOEfl 

IJll\GllOSI ICO IJEí-INITIVO: la + lb 

(Ja o llJ) > (2íl o 2b) 

(Ja o lb) + 3 

2íl + 2b + 3 

011\GllOST 1 CO PROBJ\ll[[: líl o lb 

01/\GlfüSTICO POSIBLE: 2íl y/o 2ll 

CRl"IERIUS Ml\YOl~ES: l.os lriquile1110111as cuLflneo faciílles se observíln en el 83% de 

pacientes y son 1,1 clave diílgn¡jslica: son tumores m(llLiples y Licncn dos aspectos 

clínicos: p1K•de11 p1·esp11li1rs1~ como p,íp11las del color de la pi1~I. con o sin 

<i1'presión cenl.1·,11 en la reui<111 ccnlrof'acial o Pf'1·iln<cal: u bien. cst.íls p.ipulíls 

adquieren un ilspecl.o verTuuoso flln:'dcclor· de tioca. 11uri1 y ojos: c11 occ1sio11cs son 

11ccesaric1s varias biopsias lhll"<l desculirir f'i t.llag11óstiro l1islológico. que 

consisle en uno o varios lóbulos q11e dc~;cie11de11 úe la cpiderrnis a la dermis. en 

ora~irn10s rnclf'tlll a 1111 folin1ln pilw.n. Pn la p0r'ifcria dr los lóbulos se 

10 



distinguen célulílS cilindricas en palizada y engrosamiento de la zona basal. en 

líl superíicie se ílpreciíl queratinización epidennoide (1)(16)(18)(20). 

La papilornatosis se mílniíiesLa en el 83% de pacientes. y al igual que los 

Lriquilemomas. son indicadores de la enrermeclad: consiste en pápulas de 

superficie lisa. de consistencia suave. miden 1 a 3 mm de diámetro. se localizan 

en palíldílr. encías y labios: cuílndo arecLa lengua. ésta se íisura y toma un 

aspecto escrolill: la hisLoloyía es similar a un fibroma benigno (1)(11)(18) ... 

CHl1ERI05 MD.JORES: La Quer·aLosis Acral se presenta en el 63% de casos: estas 

1 es iones son i nespecí r leas LanLo el í ni ca como Iris to Jóg i camente. y se caracLeri zan 

por pílpulas del color de la piel o ligeramente hiperpiymentadas. de superficie 

n1yosa o 1 isa. mi den 1 a •l mm de di •ímeLrn. ap;n·eccn en dorso de manos y pi es. 

ocasiona lmenl:e en !.ronco y extremidades. pueden ser si mi lares a verrugas 

vulyares: e hislolóyicamenle se presenta ortoquer·atosis no especí Fica. 

J1iper·granulosis y acanl:osis (1)(11). 

La ()11er"c1Losis PalmoplanLar esL.i presente en el •12% de los casos y se manifiesta 

por p.ipulas Lr·asltkitlas. de consistencia firme. con o sin depresión central. se 

local izan en palmas y planl.íls: pueden ser· similílr·es a líls queralosis ílrsenicales 

e histológicamenLe sorr seme,jar1Les a las quer,1Losis acrales comunes (])(11)(18). 

2.3. S!NDROME DE PEUTZ·JEGllERS. 

[J ¡wimer cuso rue descrito en 192l por Peutz en una rami 1 iil crn1 poliposis 

g;1slroi11Lesl.i11al y 1111111cli.1s l1ipcrpio111cr1J.adas en labios: en 19119 Jcgl1ers publicó 

olra serie tle casos. y en 1%•1 Jktl\'ICI' y cuis. dc110111in.iro11 al Síndrome de PeuLz

,Jeyer·s a una asociación tle poi iposis inlcsl.inal y mancllíls hiperpigmentadas 

111ucucuL.inc,1s. [s llll l.raslurno aut.osúmico tluminanle con a 1 La penel.ranc i a. li! 
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incidencia estinlíldíl es de 1 en 8,300 a 1 en 29.000 nacidos vivos (1)(23)(24). Las 

edades de diagnóstico tienen un rango de 6 a 56 aílos: la afección por sexo es 1:1 

(23). Las manifestaciones digestivas iniciales son dolor abdominal que puede 

condicionar obstrucción intestinal, rectorragia. melena o hematemesis moderada 

íl severa: en una tercera parte de los casos se palpa una masa abdominal: el 

estudio 1·adiológico y endoscoópico confirman el diagnóstico de poliposis 

intestina 1 . Los pó 1 i pos en 1 a mayoría de casos son de L i po hamarlomatosos, aunque 

se ltan rrportado asociaciones con púl ipos adenomatosos. y estos últimos son los 

que degeneran a adenocarcinoma de colon: Jos sitios de afección son 

principalmente yeyuno e í lean. pero tílmbién se local izan e11 estómago. duodeno y 

colon. Generalmente los pólipos son mlllliples. pero la presencia de un pólipo 

puede ser considerado diagnóstico (1)(15)(23)(25). El riesgo de presentar cáncer 

de colon. de intestino de 1 gado, o de otro si ti o. se Ita observado que se está 

elevando en el Síndrome ele Peutz-Jeghers. tanto en pacientes afectados como en 

sus familiares: en un esludio de 260 sujetos ele 16 fami 1 ias con Síndrome de 

Peutz-Jeghers. se diagnosticó cáncer en 22 ele 50 pacientes afectados y en 5 de 

210 no afectados. IJodds y cols en 1972 realizaron un seguimiento de 12 aílos en 

31 pacientes con Sirnlrome de Peutz-Jegl1e1·s y demostraron la p1·esencia de 

carcinomas a diferentes niveles Ceslúmago. colon. ovario. páncreas. mama. 

emlomel.rio. pulmón) en 1111 ,18% de casos: ohse1·vando que lcníun un riesgo 18 veces 

maym· de presenta1· carcinoma que la población gene1·aJ. Sin embargo, algunos 

autores contradicen que exisl.e un riesgo elevado de carcinoma en esle síndrome. 

El riesgo estimado en general para cáncer gílslrnint.eslinal en pacientes con 

Síndrome de Peull-Jeghers es de 2 a 3% y el riesgo relalivo para cáncer 

exlrainlestinal es del 9i. (1)(2,1). 

l..i hiperpigmcnlaciún mucocul,inea ge11c1-.1lmc11Le inicia en la infancia o en la 
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niílez. con el desarrollo ele manchas caíé oscuras o caíé-awles que miden! a 12 

mm. locril izadas en labios (95.6%) y mucosa bucal (03%): otros sitios menos 

aíectaclos son dorso ele los dedos. palmas. planlas. p.irpados. nariz. encías y 

paladar duro. Las manchas de labios tienden a disminuir· de intensidad en la edad 

adulla. No se ha cloct1mentaclo que exista relación con la severidad de la afección 

inlestinal respecto a la cant.idacl o Lamaílo ele líls manclras. llistológkamenle estas 

lesiones seme,jan a eíélicles n lénligo simple: presenlan aumento de los gránulos 

de melanina en la capa basal y Lienen un númer·o normal o aumentado de 

me l <1110c i tos: La patogé11es is de es Las manchas no se ha documenlaclo: pern exi s Le 

1111 Lralla.io por· Miyaki y cuis. quienes ohservarun un a11111ento en la sensibilidad 

ele íilwoblasLos par·,1 Lransformarse a través del virus del Sarcoma Murino y 

producir pigmerrlo (])(25). llelle realizar·se una hisloria clínica completa a los 

pacie11l.es que prcse11l.cr1 r11t111cl1ils mucocut.íl11cas si11 si11Lomat.olo9ía digestiva: 

llílcicndo éníasis en el a11tecedc11t.e familiar de poliposis i11Lestim11. y en caso 

aíirmalivo. dehe 1·ecome11darse una consulla con el gaslroenlerólogo. f\ ·1os 

pílcic11l.es con csle sindr·omP se Ji~~ recomienda resccciún q11in·wyica de pú1 ipos y 

rev is iún illlUil 1 endoscóp i ca. 11s í como exll rpílc i ú11 l!'ílllsemloscüp icíl de nuevos 

púl ipos (qlle sean si11Lumíllicos o rnílyores ele 1.5 cm). Tílnrbién se recomienda el 

exílmen ginecolouico qne incluyil explor·aci611 ele 111<1111as para delectar Lempranarnente 

lllillig11izílciún íl cslc nivel Cllt:'Jl. 

2 .4 . S l NDRDME DE MU IR -TORRE . 

[n l91i7 Jorre p1·ese11ló el e.isa de u11 pacienle ele !i7 aílos arrle la Sociedad 

llernrat.olóuica ele lle•·i Yor'k: q11ie11 lcrrííl atle11ocarcinorna de ,irnpula ele Váter y 

rnL°ll l.i p 1 es neop 1.1s i .1s sclJ,icc.rs (111,ís dr J 00 l: ese nri srnu alJo Mrr i 1· prrscrrlú olru caso 

similar. [11 19/J Rul"" y llclwi~¡·s prcse11Larn11 5 ca'..os y propusieron que se 

lralílha tic 1111<1 nucv,1 t'nl idacl nosológica. [n 197•1 llil.r'<lll y Pel lclicre propusieron 



el epónimo de Síndrome de Torl'e (26)(27)(28). El Síndrome de Muir-Torre es un· 

tras torno con un palrún de herencia aulosómica domi nanle con penetranci a 

variable: y hasta 1991 sólo se habían clocumenlado 120 casos en la 1 ilcratul'a. La 

celad cliagnóslica oscila enlre los 37 y 89 años. con una media ele 55 años: ·¡a 

relación ele afecció11 por sexo de hombre a mujer es ele 3:2 respectivamente. El 

diagnósl.ico se est.ahlece al asociar tumores de glándulas sebáceas (adenoma. 

epilel ioma. carci110111a) en pacientes con una neoplasia visceral (!)(26)(27)(28). 

Los Lumores ele g 1iinclu1 as sebiiceas aparecen p1·evi amente o co11comitante a 1 

carcinoma vi scera 1 en el ,1 J % de casos: Los tumores seb,íceos se observan después 

del dim¡mislico ele carcinoma interno en el 59%. Las lesiones r.t1t .. íneas preceden 

al ca1·cino111a hasl.a por 25 arios: la edad ele inicio de los tumores de gliimlulas 

seb.íceas depende del t. ipo de carci110111íl asociado: pel'O en general la edad de 

inicio l:iene un 1·,11190 ele 23 a 89 años (media 53 años): y el rango de diagnóstico 

ele cáncer es ele 23 a 81 aílos (media 50 años): por lo que los tumores seb6ceos son 

un marcador cul,íneo para el diagnóslico ele certeza. Recie11t.e111e11te han sido 

deíi11idos los crilcr·ios hisl.ulú9icus p1ll'íl di fcrc11ciar· cst.us tumores. 

rodas estas lesiones pueden Lene1· una si111ililuu clínica: p.ípulas o nódulos 

am;willenlos e i11cluy0n l!iperplcisiil5 sc!Jüccc1s. íldenomas scl.Jcíccos. cpileliorrlilS 

sebltceos y carc i 11orfü1s sc!Jcíceos: algunos a u lores cons ü.lcran al ctircl nomtl 

bl1socelular crn1 di rerc11ci,1ciú11 Sl'llílceil como r111wc11tJor c11L,í11co: Li11111Jlé11 se han 

ubse1·vaclo quel'alo.ll'a11t.u111as m11ll.iples m 30 a !'i0% ele p;1cie11Le', (!)(2G)(28) 

(29)(31 )(33)(3•1). 

Las llipcrplasias SelJ<i<:eas ~.011 ncofurnr.1cior1cs 1Jla11rl,1s. a111ari lle11Las y algo 

tm1bi 1 icadas. miden ? a :J mm d0 ditímelru. afectan car·a en part.iculll1' frenle y 

mcji ! las: alyunos paci011Les Lic11en esl.as 'lesiones asociad.is a olros tumores 

sPbilccos. ya q11p si se 11r0sc11t,111 sol11s 110 srn1 co11side1·c1dt1S como diug11óslicas: 



histoló\Jica111enle consiste en una glándula sebácea aumentada de ta111aílo, compuesta 

ele numerosos lóbulos agrupados alrededor de un conduelo central a111plio (esle 

corresponde a Ja umbilicación central). Jos corles ser·iados revelan que los 

lóbulos se coneclan con el lóbulo central (1)(26). 

Las lesiones más comunes y e~;pecííicas para el diagnóstico son los adenomas 

sebáceos. que general111e11Le son m(llliµles: sin e111ba1·yo. se ha propuesto que una 

sola lesión puede ser diagnóstica: Consiste en neoíormaciones amarillentas. bien 

circunscrilas. localizadas en cabeza. cuello. e11 111enor proporción en tronco y 

exlre111iuades: hist.olciuica111cnt.e esl,ín conslitnidos por lóbulos sebáceos con 

diíerenciaci<in incompleta. de rorma y Lamaílo irreg11lares. se clisl:i11guen dos tipos 

de células: i nd i re rene i a das y células sebáceas 

111adt11'<lS( I )( 16) (29) (31) (32). 

El Epilel iom,1 Seh,íceo (sebaccoma) oscilil enlre un nódulo ci1-cunscrilo y un placa 

111al delimitada. algunas lesiones son amarillas y se localizan en cara o piel 

cabelluda: el aspecto l1isloló'.)iCO puede sc1· si111il<1r al adenoma sebáceo o al 

cp i t.c 1 i oma basocc l u lar con di r c1·enc i ,1c iún seh,icca: c11 \ICnera 1 se adv i e1·Le11 masas 

i1Tcg11lares en las ct1<1lcs míls de la milad dP las célul,1s corresponden a 

llasaloides i1tdi íerenciadas. pero con agregados signi íicativos de células scbáce;1s 

y tic Lnrns ic i(u1. 011 a Jvunas tírcus las células sell<keas se 
des inlegran( 1 GH2G)(29l. 

Los Ca1·ci11um11s Selhit:0os sor1 1111í:. fnxue11t.cs e11 ¡1(1rpt1dos. oriyir1tí11dose de ·1as 

gli1ndul.is tlt' Meihtimio. y 111l111os a 111e1t1ttlo en las gl,indulas de Zeiss: 110 obsl:anle 

1iucdc11 local il,1rse p11 ct1i1l1¡uier· silio. [n ptir·pudns se 111i111ificsta corno 

bleíaroconjunlivilis crónica o cltalazión: y en resto tic piel se caracleriza por 

ttn nódulo ulcerado o inlaclo: una sola lesión es diagnóstica. no gencrm1 

meL,ísl.asis. llisl.ulóvica111e11lc el lamailu 1Je los elcment.os luliulares es muy 
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variable: existen células sebílceas at1picas con núcleos de di íerente tamaílo y 

rorni.1; 111ui:J1as célLilas imliíerenciadas tienen citoplasma eosi11oíílico y con 

J.inciones especiales revelan glóbulos lipídicos delicados. algunos lóbulos 

grandes poseen compuestas por células queratinizantes 

atípicas (26) (29) (31) (32) (34) 

llan sido (Jescrit.os mCllJ:iples Queratoacantomas en el 30 a 50% de pacientes con 

Símln1111e de Muir-Torre. se presentan en .cabeza y cuel Ju: consiste en una 

l.tnnci1·ación cup11l i íorme y íirmP de 1 a 2.5 cm de diámelro. con un cr,íter central 

lleno <le querati11íl: el cual tiene un crecimiento rápido y puede involucionar 

espo11t..ínemnc11te: a nivel hisl.ológico chwa11te la etapa prol iíerativa inicial se 

olJser-víl una i11vagi11ació11 cpid1~rrnicu l lc11a tic m1llcrii11 córneo con proyecciones 

hacia la dermis. en muclws áreas estas bandas no se distinguen con claridad del 

estroma ci1·cu11danlP y pueden co11t.cncr células con alipias nucleares y formas 

mitólicas. en la dermis existe un infi 11.raclo inflamatorio abundante. En ·lesiones 

bien desarrolladds el ccnlro consiste en un Cl"<íl:er ir1·eg11Jar gr,111de. ocupado por 

quert1Li11a. c11 la li.1se las pr·ol i fcracirn1es epidérmicas ascirn1der1 tmcia el críller 

y l:íllnbién descienden. con .11.ipia 11uclca1· y un infiltrado inílarnatorio denso. En 

el estadio involul.ivo la pro·1 i íeración cesa y la mayor pa1·Le ele las células de 

la base dr.l cráter esl<íll qucr11Li11i1íld,1s. pucdrn ide11tiíicarse células 

eosinoíílicas rcl1·t1idas. ~;uy1r·ip11c/u qw~ la drgcneració11 celulíll' seguida de 

apopl.osis cn11l.rih11y0 .1 la i11vnl11ciú11 de querílt.nacanlomas. La ¡wcsencia de 

quercüoac1111Lo11ws y car·c i 110111¡1 v 1sccr·a1 co11 ausenc in de de Lumores de g 1 ánclul as 

sel>,íceol ha si l~l acppl oldd cumo sí 11clromr clr Mu 11·-forre por a 1 UllllOS autores. pero 

oJ.1·05 110 lo co11sidl'l'ill1 asi(l)(?C.)C'8)(:!2l. 

1:1 11i'1111rro de ca1·ci110111<1s l'll el Sinclrnmc ele Mui1·-forre oscila entre uno a nueve: 

el 53i elcsarroll,111 s<ilo 1111 c.11·ci11um;1: el 31% prcsc11la11 dos o tres tipos de 
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"cii11cer: y el 10% Lie11e11 tic 11 a 9 carcinomas. La neoplasia más frccuenle es el 

ca1·ci11oma coloreclal C47%l. menos frecuenles son el carcinoma genitourinario 

(21%). de mama ([2%) y l1emilLológicos (9%l. En 120 pacientes con Síndrome de Muír

To1Tc se observaron llll total de 235 carcinomas internos: y 111<ís de un tipo 

histológico de carcinoma colorectal se presentó en la mitad de estos individuos: 

J,1 dcleccló11 tle ca1-cinoma coloreclal Liene un rango de edad de 27 a 81 aílos 

(media 50 aílosl: en co11L1·¡¡sle con la edad de inicio del ciincer colorectal 

familiar que se prcsenla JO anos antes que en este sindrome (media 110 añosl. La 

localización en el 60% de casos es en la región proximal de·1 ángulo esplénico. 

é>sl.o es similar a lo observado en la población general q11e dcsarrol la ciincer 

colorectal. a11111111P en ellos 1..11111Jién se afecta colon disLal Cll C?.GJ. 

En relación a la asociación del Síndrome de Muir-·lorre con poliposis inLestinal. 

Scl11·1al'Lz y cols. l1íln sido los primeros c11 i11vesligarlo: ya que de 120 pacientes 

con el símlrome. 28% prese11l.aron pólipos en colon. y sólo Ull paciente tenia 

pólipos g,ísLr·icos. L.1 mayor·ía de. pacicnlcs con pólipos tenla c.íncer colureclal 

y sólo 1li de ellos presenl.111·011 críncer en olros sitios (carcinoma de vejigíl, 

melanoma. carcir1uma de ru.1111;1. linl'uma de llodgkinl C26)(30l. 

Se li.111 desc1·ilo usociac1ur1es con ulríls enfermedades sistérnicus como 

hi peri i pitlemi a farrri 1 i.1r y cldicienci a de ,1 I fa -1-anL i Lr·ips in,1. de rrrane1·¡¡ ais·lada 

(32)(35). 

Líl mayoría tf[? pacic11L0s crn1 Síndrome de Muir-·lorre LiPne11 1111a sobr·evida 

prulonvílua lllkl vez eslahlecido el diagnóslico de mal ig11id;rd; el seguimienlo en 

ClH casos tuvo 111111 snlirevida d0 li' arios c_1 11 el 50% (?G). 

2 . 5 . S 1 NDROME DE CRONKll I 1 E • C/\N/10/\ • 

l:n 1%~i Crnnl.h i 1" y Carwla ct.>1111111 irMon do'i casos de ur1 sí 11drnme c.11·acter i z,1do por 

pülipos i11t0st i11t1li 1s. l1ipcrpiqmr11llKi1'>11 c.ultílled. alopeci11 y 0111codislrofia: y 
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desde e111.011ces l1a11 si do desc1·i Los más tic GU casos. No ex i sLe ev ide11ci a de 

transmisión genclLicíl e11 esLe síndrome. l.íl edad de inicio tiene un promedio de 59 

aílos (rango 3l a 86 ílílos) (1)(36)(37)(38)(39(,10)(,11). 

Los sínLomas gasLl'Oi11Lesti11ales CGITJ consisten en diarrea. dofor abdominal. 

pérdida de peso. ,1co111pílílados de at,ir1ue al es Lacio general. desequilibrio 

hidroelecLl'DliLir.o: que gc11eral111cnLe preceden a las manifesLaciones cuLiineas fJOI' 

varias scmílnas o meses: sin embargo en algunos casos los cambios cutáneos son 

iniciales: en los dos primeros casos comunicados por Cro11khite-Canada. la 

histología ele los pólipos corr0spondíi1 al Lipa adcnomaLoso. y en esLudios 

posLeriores se l1an deLecl.ado de tipo liam.1rLrnnaLusu. De 55 pacientes, 8 

lll'esenLaron mal ig11izílció11. y 20 fal lecicnltl por la enfermedad o sus 

comp l i cae i 011es Cl1cmo1Tag i íl . pe1· f 01·,ic i ón y scps is) ( 39) ('10 )( 'll) . Los pó l i pos se 

local izan en i11Lesl.i110 d0l~v1do. 1·ura111c11Le en csúrugo o estómago: sun peqt1ciios en 

colon (0.G a 1 cm): se l1a descrilo involución esponLílnea de los mismos. o bien 

posLel'iol' a líl l'esección pa1·ci<1I de i11Lestino (<il). 

La cLiologia del sirnlrome e•. dcsco11ocida. las 111,111ifesLacio11cs culiíneas pueden ser 

secundílrias a la si11lomt1tulogíii GI r: a con:.ccuenciíl de deflcic11lc absorción de 

viLami11;1s. l'ihoflavi11a. pi1·idu:<i11a. ,ícido nicolinico. ácido ascórhico: aunque 

estas hipótesis 110 l1t111 sido de111o:;l.rddi1s. por lo que \lan1urn y .Jensen han concluido 

que los cambios cct.odfr111icc1,, no son tlellidus a dcficienl:c absorción inLesLinal 

(39). 

las maní rcslacirn10s culflneas fonnan uníl Lr'iada que es 11ecesaria pcll'íl el 

d ii1~111dsl i co .Y crn1s i ~.l t' r11 /1i11p1·p i ~11110111.ac i <111 ct1ltí11ca. a lop0c i ,, y CíllllÜ io~. t111guea les 

(1). 

La hiperpi~menl,ici<i11 lienc un p.1t.r611 reticular. afecta principalmenle palmas. 

du1·su d,, m;111os y lll'aios: y en lllt'lltll' frecuencia exLremitladcs inferiores. cabeza. 
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cuello y !.ronco: 110 i11voluc1·,1 mucosa bucal: el exa111en l1istológico revela aumento 

en la piy111cnl.ilci1í11 de la capa basal. sin hipCl'fJlasiil mclanocítica: y 

adc lgazam i cnlo de r i liras cu 1 ilgenas: 1 as 1 es iones pi gmenladas pueden desaparecer 

espo11Lií11ea111e11l.e y recitliva11111eses o aiios previos a las 111a11ifestacio11cs digestivas 

( 1 )(37) (38)(39}{<11). 

Líl íllupcciíl es l'1ípidilmc11tc progt·csiva (3 UítlS íl 11 scmílníls). afcct.a i11icialmc11Le 

piel rahcllutlil y desp11üs los sitios co11 pelo Ler111i11,1l. provoca11do alopecia 

parcial o diíusa de las ,ireas i11volucradas: el 111ccunis1110 es deco11ocido: 

micruscúpic¡¡mc11l.e la piel culicl luda ¡wcsc11ta atrofia sevcr·ci de la epidermis. 

a1.1·ofid de ,1Ju11110:. p1~l11s. !111·;r11cia d0 pelo 11ormt1l y de 111l1sculo pi locrcctur·. Estas 

lllclllifeSl.i!CiOllC'S p11r•1ft•11 p1·ccPdPt' íl lo(, '.,ÍrllUlfülS CiJJ (J)(:Hj)(ilJ). 

El dia~111úsl ico th~ <-ií111h·um1~ dP Cn.111Lllil.e-Ca111ulc1 dPbe u111•;idertir·se en Cl1t1lquie1· 

Pi1Cic11l.l~ COll 1.1110 o llliis (j('I Jos Cclmliin·; Pí.IOCl!·~nniros rlrlq11ir-illos s0ílalaclos 

prcvia111011te. dl'hP iwump11tldr·•.( 1 dt' ~lit1lo11111~·. (il I SW/í'~.t.ivo~. dr poi ipo~.i·:. i11l.l~~;l.111i1l: 

llllt' Jo fll!C l'l1CJllif'rt'll Vrll11r·11cic'111 (_J1l'~ll'Clf'll!PrUlc')\llCcl. cl~Í Cll!llü VigiJílllCifl 

hidn1pl0ctxolílicr1 y 11utr·ic1n11al. lrl rin1cJÍ<l ~.r rri~.1~rvc1 Jll1t"1l el LrcJLarnie11to de 

l11s ro111plic,1c1ntu•:; (i11\.11•.11"c1•1w1r·J11. prnl.ip··,o 1111.r'.\.in.il o 111i1liq11idarl) (1). El 

1wn11úsLico P~ Vdrii11lle. LP111r11rlt1 w1 r,11F111 dt• nt()rt.il 1d1HI riPl 1\(] a GO% (J)(JG}. 

2.G. S!NDROHE DE Votl RECLlllGllAUSEN O llCUROFJBIWllATOS!S TIPO 1 CNF·ll. 

rn JflB>1 Vrn1 jtpc·J i11qllil1J'.f'll df"d r1t11• ¡jp•, ¡1,]1'lí'!l!P'. ( !lll 1111t11 ipl1", 11J[lllC'141S caf1í (fltl 

lt1cllP. m•11ruf 1linm111·; ¡·111 :111• 111·; v ru'tn·rd 1lir11n1r1·; 111;1l1t1111,1r1rloi:, f'll P'.;\ <J11i.19q y duodeno. 

dc110111i11l111dn d Id (1111111.id ''fl•'1iror 1!w11m.i!.n·.1:;" l 11 ¡n:{/ 1i'.·.r11d0111u·;!1·ú IJ pre~iC'llCitl 

de llÚdUIOS plqlW'lllddn•, l'll n[ Íl'J'. di> lirJCl\'ll\P'., \'1.J)I fJ! ! [ i'\ il'.,fJCirlCiÓll de pcqt1C1li1S 

111tl11Chcl:. llipt 1 1p1l11111·11tr-ldd~. "11 ,J.•ll,¡·, ,., J!l·Jlt'·; fw• 1.lr'',cr1\.r1 p\lt' LnJ',•i0 f'tl \()(j1). [n 

lllH? l~i1·i1nl! 1'!'1 1¡111•.l11:11,1 • J.1-.1: i,·,Jt ¡,,n qt¡1~ i11l lui,1 ,' tdli·qi.wíi1•, difl•n 1 11ll'~1. per·u 

11u ltltl i1n1pldtL1. dt'!itd1.i ,1 q11i• lu·. t lp•!" lli lmi.·.lu·i. IV 1,vdri.itllt_•) y VII (111ic1u 

i" 



lílt'díol no eslílhan bien diferenciados: por lo que en 1987 se real izó el Congreso 

de Neurof i bratnalos is en Bclhesda. Mílryl ílnd: y se propuso ·1 a e 1 ílSif i cae i ón vigente 

hasta el 1110111enlo de Neurofibromalosis: está dividida en 2 grandes grupos. e 

incluyen los siguiettles crilerios ('12)(,13)(<1'1): 
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NEUlmr IUROMl\TOS IS TI PO 1 * 
!\.-Seis o más 111ancl1as café con leche >5mm'de diámetro en pre

Y >15 mrn en posl-p(11Jeres. 

13. - Dos o más neurofibrornas de cualquier tipo o un neuroflbroma 

pleY.i forme. 

C.- Siyno de Crmve 

D. - GI iorna óptico 

E.- Dos o 1u¡ís nódulos de Liscfi Chamar-toma de iris) 

r.- Displasia de esfenoides o adelgazamienlo de la corteza ósea 

psPuduarlros is. 

G. - llisloria fami 1 iar de NF-1 

* UIAGNOSTICO: 2 o ni.is de los criterios 

NEUROF IBHOMATOS 1 s 11 ro 2 ** 
!\. - Turnar neura 1 ll i 1alera1 con r i nnado con Tl\C o RM 

13. - ·111111or neu1·at uni laleral: 

Neurof i brnrna 

Mr.11i119 i oma 

lil iomíl 

Scln.,,a110111a 

Opacidad le11lic11la1· subcapsular ,i11ve11i 1 

C. - llisl.uria fa111i 1 iar dirr.cl.<1 dr. Ní-?. 

'* UIAGNOSflCO: ¡\ + e ó ll + e 

pliberes 

con o sin 

l:n visl.a de que 1,1 lff-1 estil 1·elacio11ada con la dermatología. se describiriin a 

continuación sus principales caracleríslicas. En l980 se 1·ealizó la rumlación 

Nacional de Nc111«.1fibro111alosis en llr\·1 Yo1·f. a través de la oruanizaciün de 

2l 



pílcie11l.cs ílíCclildos por esl.íl c11ler111edíld (~~). 

Líl lffl es un lrílsl.orno con un paL1·ó11 de herenciíl aulosómica domi11ante. la 

.1recciú11 gcnét.ica c11conL1·adJ consiste e11 Llllíl 111ulílció11 en el cromosomíl 17 

(1f2)(1J!j)('lú)(1f7)('1Ul. Líl i11cidencia es de 1:2,500 íl 1:3.300 nílcidos vivos: no 

existe predomi11io rn c11íl11Lo íl lo afección por sexo: y el 75% de cílsos ílCUclen por 

primcríl vc1 a 1 111(,dico anl.Ps d0 los 70 dilos de edad (119). 

Las M.i11chas Café con L1•cl10 pueden irle11L1 licarsc íll nílci111ic11l.o o rlc11101·a1· haslíl un 

aiio en mani feslarsc: preceden a los tumores cuLáncos: son diagnósticas en 11ümero 

dC! ó o llltí~ .. ct111 L,1111afin :-.[;mm p11 prep1í!Jcr·1:s y >l!"J111111 en po:.t:-pl1hen,s: pueden tener 

C1li1lqt1iPr lopn~¡rc1fia y P11 (1J';'; de nif"tos pur.llP :.0r lci 1wi111crc1 manifestación de 

c11fcr111cd11tl: la hi11w.ia en irnpr·c~Jll11Ciúr1 ar~1é11Lica r·evcld mílyor· canUdad de 

111el.111i11a en lns 111rl,1110cilo•; .Y qt1rr'íll.i11nc1tos <IG} ('IJ). 

l.os Nr1wofilwl1111t1~; /1111·¡ ft'.•l'ico·~ se clt1~. i f ie1111 en r:ut.,íncos o s111Jcul.íl11eos: los 

pri1111~ros afecla11 P¡i1d11r111is y d1•1·111is. la mayor·í,1 11p.i1·ccr.n como 11üd11los discrelos 

dt.J color· 1 iqp1·,11111111f.1' v1ol,ícC'o y ~-.011 de uH1Sí!:.le11LJd IJlr111da o 9elc1linosa: miden 

ll.I cm l1c1~;L11 vari1)~; cP11Limt'l.1·os tlP !licí11ir•t1·0: s1111 11umlJrosos y clÍl~Clt111 lronco y 

1rn1as expuesl.a<;: :.t• 11nm111,11lc1r1 rh' 11r·uril11 (~~l'tl y OC:tlsiur111lnrf'1tlc sor1 dolorosos: 

se l!il 01Jservi1dn illllll! 11tl tJ de 1 cllllrlllll dP lcl'~ lrr, iUJH'S d111'iJ11l.e p J 0mb.1rt110 (33'.t de 

IUlljP.l'l'S clÍCcl1ld,J~~). l.nS llf'ilCWUf i!llUll!dS ;,[¡JJ(lllclfll'O;, 50111110/IOS Íl'('CllC'lltf'~i j' lif'll!?ll 

dus lormos: 11údt1l[I:;; 1 in110;, v di'.~creloo::; 11111:!0·1 a 1111 t1Prviu. o ilirn li<.·11r11 u11 

dPStll'l'Olfo Vnlumi11nr,o ch• 1".lldo c,u/J1Ul;tt1t'11 q111 1 !'11 lll'ol',llltlf''• dlr'cltl/d l/11 l.cl/lt~likJ 

em11·11u.1 (le lllllll'lll' n1yt1lc•). 1.".!11·-, 11ll1t1111'. ,-,p ulr·,p1·va11 riin 111.1.yur frr•u1e11ciíl en 

C1ll'tl, U'iÍllPU. Cll',']lr_i '.' \rrlll!n. pr·n 1/111.dnd11 d1•fr111111d,1d di' ]41 l'( 1q1ú11; Cllill1do e;,Lo~ 

tu111on_1S dt1lltlll\llLld!l':> 11! 1 11!"( 1 111.t~ 11lt••,]f1)1"J!!tl•_· •. Pdt¡lJldt'l'llld{O(fljp u (']ef1111Lii1'.·;1:i 

IH~U/'Ofihru111i1tu~.c1 ~.(111 Pdlpt1d1l.'). dr111 li1 c;~'llSrlf'!C.lf! dr· 1111,1 !101',d ¡ lc1 tlil dL· ~Jll'.'1f11lOS: 

el IHlt'<;(I suhydt"t111\11 11\h'dt' dllrtlt'lll1ll' !fp !i!llldflll y prnVllC<ll' dnl1rt', dPlii 1 idcHI 

;_'? 



musculm·. atroíia y dismi11ució11 ele la sensibilidad. llistológicarnente las lesio11es 

so11 circ1111scritas. no eslii11 e11capsulatlas. se componen de nbras de coliigena 

onduladas. delgadas y poco cosi11ofí licas: se disµo11e11 en bandas la.xas con 

dife1·e11les direcciones. enlre ellas se deleclan 11úcleos ovalados o fusiíormes 

( IG)(,13)(50). 

Los New·of i bromas so11 extirpados por cuestiones es tél i cas, o bien por do lar 

i11lenso. Ricarddi en 1907 prnpone el uso de Keloti feno para disminuir la 

si11lumatología (prurito y/o dolor). asi como el tamaño del tumor (5]). 

El sig110 de C1·01·ie cunsisl.e e11 111a11cl1as liiperpigme11t.aclas. pcq11eílas. similares a 

efélides y esl.,í11 local i1.id.1s .1 .1xilas. o diseminadas a la región inguiual y 

axilar. Se consideran w1 lial lazgo palog110111ó11ico de la e11fe1'luedad. Se deben a Llíl 

exceso de melanosonms en l,1s cél11las de Malpighi. e11 algunas de las células 

basales se ohserva11 mela11osoni.1s vol11mi11osos que miden varios micrnncs de cliiimetro 

( 16)(50). 

El GI ioma más co111[111 r11 Nrl afcct..1 ,11 11e1·vio .\'qui asma óplicos: la i11cide11cia ele 

prese11laciún es en el IS% de pilcicnlPs: el diagnósl.ico se 1·eal iza a t1'avés de 

llMN. cuya imayen revela todos lus scg111c11Los de las vías (Jpticas (eslo no se 

delccla cou l/\C>: el gl ioni.1 úplico corresponde a 1111 /\sl.rocil.oma l'oliquíst.ico 

Grado 1 o 11 «l?l(<IJl 

los 11úlh1los dP 1 iscl1 o;nr1 IP~inr1P•; s111)0ríici11l0s íllr·rcfPlhJI' cfp irls. ~e observan 

nm ltimpíll'cl de llcmlidtwa. f~tl UCtl~iur1r~s '..;un puco v1si11\es y l lcgdll a medir haslíl 

?11n11 de di1i1m-~Lru: n1i111do Jnj rn·1rJ1ilos s1.1r1 ml1ll iples pueden o!Js0rvarse tl simple 

v isl.a. Se prcsc11tar1 Pll el 9J~ .. <IL' pac iL111t e'.> cu11 lff 1. CorTe~1po11Ucn il tia1lll1rlo111as de 

i I' i S: Uelll't'll Jmc11tt1 dprl f'('Ct'll Pll 1 rl ptr!Jrr·f del. IH1 1'll hrltl Si do O!JSC?f'VildOS Cll edcJdeS 

llll'llOl'CS ('f;')(•IJ). 

Lis d 11 cr11c i llr1es o~,eas co11'.; i'.,t L'll 011 t111 dt~ f ectu de 1 a p,1rcd de üdJ i l.11 pos L!~r ior·. 
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que co11llcva a cxofLal111ia puls,ítil. Otsa aller;Kiún freC11c11te es xifoescoliosis 

que puede ol I CílllZoll' 1111 oÍllgll 1 o llldl'Cíldo COlllJll'OlllCL i Clldo l íl lllédu 1 o1 espi llíl 1 

<,13)(50)(52). Las aller'<ll:irr11Ps 00 PI Sisl.prrr.1 Nervioso Ccnl.ral en la NFl incluyen 

l1a111.1r·to111as no 11eopli1'.;icns. 91 iorrto1s. 11curofibromas plexi fonncs. 11eur·ofibro111a 

i11t.1·aespi1h1I. y ricla~;ia 1hwal (112>(!it?). 1:11 1~1 2!J% de par.ir~nles existen 

11eururilworn.1s till: olril~. 0._-,t1rpes lli'.".Lolóqicus srn1 Jeiomiomas. sarcomas. 

llClll'OepilCJiOlfülS, ~lrlllljliulll'lll'O!lltlS; Y ln'._", Sitios de lllcl)'UI' llÍCCCit'lll SOll j'CJUllO, 

eslúmugo: menos fn~u1e11tr.s í l1~0. dundP11u .Y colon. Sólo en por.os r.asos se han 

presc11l.11do poi ipns1.;; i11t.0~;t i1111J sin q11e cxisli1 desc1·ipcilln de la estirpe 

hisl.nh"1qic.1 llH!id)(!1!ilt!1íi) 

2 .7. SINOROHE UE llUVllLCAll1\.llYllRE-Sl-ll'lll 

r si.e si 11tfn•U1<' '"" dl':;c:r· i lo !'11 l 'lBll por fl11va lcalla. Mylwc y Sm i 1.lt: y 1 e dc11u111i llíll'Oll 

Si11drc1mr• dr. Suln: c1111u111ic.1n111 01 c11so liL1 1111 p1lt:iP11le co11 macroccíalia. deíonnidíld 

Cl'rllleuídt' id 1 

hiperpitj!llt~lll íldcl~. Pll Prí'llllClO y qL1mit'. l 11 l'JH3 [Ji 1 i!JPl'I. i V cuis. COlllLlllÍCrll'Oll 

l1ln1'; c11~;u~-. y r1•;iq11i1ro11 .i l.1 c1111d.id PI ''1 1(111111111 d1• '.J·1nd1·(1l!lt' dr• H11v,1Jcc1/J1l /·lylirc

Smilll. 11 pdl1·1·111 d1 1 l1f'rf•11ricJ r>n p•;td Pnt 1ddd ¡wn!ic1!1lt•mf'r1l1' •;1't1 111llusi'1rnico 

dt11ni11t11llt'. l.11 p!1l1pr1i·:.1·; .ilvcl1l c¡1]u11 v L1 P~.l.1r¡H 1 l11'..tp]¡')q1c.1 e.-, llC-' tipo 

ll1lllltlrt.uméll.usc1. IH' "r> 1111 dnum1f•t1!.i 1 !!l 1h¡1 1111 1rr1c11·111 mr1!1c111d ,¡,. lrJ(, p1'1l1p11s. LiJS 

llltllK.liclS IJipPrplqlllPtilddd', !'ti ¡11•rlf' ! lt'tll·rl lUI rl'.Jlt'( !o f¡•flf l'!lllíl',U 1dlllOLlir11Ca CUlllU 

/li'.·,lolt'1~¡i1-i11w•11IP f•,!1 1 •.i11d11111111 d•" .. 1l111l1111i1d.1m11 ril·• 1111 /1,¡ '.1dc1 l",l11d1r1clo cnn 

proftuu.lidilll. vi1 q1rp P•.J•,(1•11 p11r·11" • r.(i', ¡11it1l1<r1•lt1'. 11n Id !1!1·1·11L11r11. por· Jo q1n~ 

d<'hl' ~;o'.;l1P1llt1f~.p \' !t11!11 ~li 1 1111,1!r1l111¡.1 f"!.¡ 11l1J¡\J·Jd11 .¡ 1lll!r111•1 l11 (])t!1/) 

2 . o. F IBHOMllS LAXOS ASOC 1 AOOS A POLI ros 1 s 1111ES11 NAL. 

f 11 l'ltV. t.111111v1 1d'. 1·rn11111111 .irc1n 1a1.1 .i .1\• ,,,,· 11"11 •·nt !'!' f \11riirn;1'", J,¡ ... ,>. y pul ipo~;is 

,1d1111u111.1t11·111 P/l 1 1 .i\·1c~11l". 1·p11,J!r·1q¡1i 111l11. Lr ¡)rr-.<·11ci.1 d.,, ¡i1'd1pos e'.ililba 

.'·1 
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rclacio11ada co11 edades mayores ele 50 aílos y con 5 o más fil>rrnnas laxos (1)(58). 

En 1985. Cho/Jania11 y cols real izaron un csLudio en 100 pacientes a quienes se les 

¡wacl. icó colonoscopía por di fere11les causas (11ematoqt1czia. sanvre oculta en 

heces. masa abdomi11al). y de éstos. 41 tuvieron pólipos intesLinales 

(aclcnomal.osos) y ,17 luviero11 fihrornas laxos: esta snciación fue significativa 

Cp<0.001). 110 hubo difere11cias e11 relación a edad y sexo (59)(60). 

En 198G Lucl: real i?.ó u11 esluclio colo11oscópico en 187 i11dividuos asi11Lomálicos que 

era11 fmniliarcs de pacie11l•'S con polipo,is intestinal: y observaron pollposis 

iul.csli11al en 18 suJelos. y el valor p1·e<!icLivo de fi1Jro111as lílx.os con poliposls 

f tic de 1 ui. lle i vua I m.1nc1-.1. Gou 1 el c11cun l ní resu l lados si 111 i / ,wes en u11<1 pob 1 ación 

de '192 individuos. y de el los. 266 lenían fibromas laxos y poliposis inl.estinal: 

la prevalencia ruede l.3ycl valor1wedicl.ivoposil.ivo ruede JO.?%: observaron 

adc1111ís que e:.tos res11lt11dos 110 tienen d1 ípr·r.nciil con la pohlaci(m general. Por 

lo que eslos dos llll imos aulo1·es ins is len en que 110 existe una correlación 

prcdicliva entre rilwomas l,l\os y poliposis i11lesli11al(61)(62)(63J. 

[11 l"elaci(J11 a 1,1 loc,11 iz,1ciú11 y rrccuenci,1 de rilJromils de acuerdo a edad y sexo. 

Ba11il, reali1ú 1111 0sL11dio t'll lllla polllar.i(i1111!Jirrl.11 d0 /!JO s11Jet.os st111os con edades 

de 1 11 90 Mio:._;: ul>servtj quC' el ?.!"1't d0 l1um!Jres y el ?!% dP mujcr·es l.cnían íibrornas 

lílXOS. y que 111 frPCUPllCÍ(l illlll1Plllt1 (/)11 lrl Cd111I (rlÍf~CCi(JI] pri11cipal er1 la 5a. 

década): 011 relación t1l 11t"1111¡~n1 de lcs11111rH·, dPrrnatol{1qici1;., c•I 15% de p11cir-~11les 

t.uvicro11111c11os d0 3 IPsiu11Pi; ¡11w Joc,11 i1.1ri'111: lc1~, n·qrrn1l", r111.1L(1111ic,y, afecl.adas 

fueron tlXilas «Hnl. cut1 llo Cl'.Jl). 111~111r11dl (?i) y ulr·¡1s crnno prírpados. ílbdomcn 

j' dorso (J(1i) ((l'i). In ~¡!'IJ('l'iil. los r 1Jiro111a:._·, l il\U'...1 :·,rn1 l1m1nn'., hldlldO$, plc~1i1dos. 

per¡11c/10~ •. del culul' d<_1 la piel o 1 ÍlJCl\111\('llle iliperp1~¡m(111Lado'.'.>: 110 se mal i911izan. 

y rl lliVP.I tJi5lol(J{_/ic.o PSLc'ul [(l!J<;I i!uíd11c; ¡inr· p~1¡ii lnrnatosir,. ldperquertitosis y 

.ic.i111 os i ~. n'•1u 1,u· e 1 )( 1hll011). 

¡-· " . . -- ~~ ~ ~ :'· 
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CAPITULO 3 

Ml\NIFESTl\CIONES CUTllNEl\S EN Pl\CIENTES CON POUPOSIS INTESTINl\L 

3.1. OBJETIVOS: 

E11 el pl'ese11te tl'aba.iu se pla11Leal'o11 dos objetivos pl'irnonJia les: 

1.- Cu11ocel' la frecuencia y el Lipa ele nioni restaciones culáneas en paciehtes con 

l'oliposis Intestinal en el llospilal ele Oncología del Centro Médico Nacional Siglo 

XXI. 

2.- ConocP.1' cu,ílP.s so11 los si11dl'o111es c11L,í11eos asociados a Pol·iposis Intestinal 

en el llospilal de 011r.ologia del Ce11tro Médico Nacional Siglo XXJ .· 
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3.2. Ml\TERll\L Y METODOS: 

Se l'e.il izó w1 csludio p1·nspcctivo. 01Jse1·v.icio11al. abicl'lo. transversal y 

drscl'ipLivo. 

Se inc luyel'oll ílquel los pacientes con di aunósl ico previo de Poliposis Intestinal. 

cnviíldus del scl'vicio de Coloproct.ologí,1 y [ndoscopí.i del llospilal de Oncología 

del Cc11Ll'O Médico Nacioml Si y lo XXI. Fueron i11t.e1Togados y se llenó un 

c11esl.itJ1hll'io esc,.iio: l1acie11do &11ro1sis en la llisl.ol'ia rami!iar y personíll de 

i'oliposis !11Lcsti11al. Se !'0ali1ó 1111a c>:pl111'ació11 dermaLológica meticulosa en la 

Consull.a rxLe1'11.i ti<' IJ0rmalol"<Jí,1 <l•'I lk1•;¡•it.1! de [spccialidades del C.M.M. Sig.lo 

X>:J. por medio dP dus dPr111,1tólo~JoS. q11ict1(''; en rrn·m11 co11j1111l.r1 cu11cluyer·m1 si 

re11lme11t.c lds l0s11111P'.~ rt11tilH!ilS podr·ír111 inlrgr~cir· un sí11dr·omc de Poliposis 

l11LesLi11~11. lh1,1 vr1 Jrn:al i1adi1 lr1 Jp:.ió11 ct1l1ír10u. se puccdiú a real izur biopsia 

de la mi~.ma: li! c11ill ~;P l'nvín al Servicio ele l\1Lolo9ia dPl llu;.pilal de Oncoloyíu 

dr~ 1 e. M. M. si ~1 I u XX 1 . l;', lilS l 11ero11 procrsudas CUll U•c11 i CtlS IJilb i Lua h!5 y 

l'evisadas pnr dos ¡1i1\úloqu'.; pdri1 i:otTl1bur'tw el dltllJnfr,t ico. L11 aluu11us casos. los 

p11cic11Lcs se e11vidror1 o los ':)•.~rvicios d0 Oflulmolo~1ía y l~adiulugítl, en hlisquedil 

dt~ 111,111 i írsl.ar iu11es l'·· ty,1cul i·1111·11s 

CRITERIOS DE !NCLUSION: 5<' itu l1<yt·1·"11 1.r"I"' o1q<1t'l luc 1.r.1cip11l.ps de rnalquier sexo. 

sin límitC' de 1.1d11d y con dii1q111·1~,t iuJ ¡weviu de Pol ipc1sis l11l.cst111¡1J a lravés de 

r.slu1lios crn1 ,11111 o.:;pr1 .... ,1!1ili1lt1d y r'..pcc1fici1lad r.omu so11 la videocoln11o~copia. 

rerlo~.i~lllll.lido~u1¡1L1 y/o 1nl1111 JHH' 011<.'rrH. ri11vi.1du:. dP la Co11~t1ll11 L\lcr1111 de 

Colll¡>n1culnlllqi.1 .Y lndusr·upia drl lloc.pil.il de llnculogía t10I C.M.11. Siglo XXI. 

cnJTERIOS DE EXCLUS!Dt/: ilq1<Pll11s ¡>ilCIPlli.<'C. que reci1Ji01·011 radiolc1·apia previa al 

1~S ludio. 

?l 

F/\LLA DE OFdGEN 



VARIABLES DEPENDIENTES: Fuel'bll los Sí11dromes Cutáneos: Sí11drome de Gard11er. 

Síndrome de Cowde11. Síndrome de Muir-TorTe. NF-1.-.Síndrorne de Cromkhite-Canada. 

Sí11drome de Ruvakaba-Myhrc-Smith ·y Fibromas. Laxos asociados a Políposis 

lnLesti11al. 

VARIABLE INDEPENDIENTE: Pacierrles con Poliposls 111tesl.i11al. 

ANALISIS ESTADISTICD: Se l'ealizal'oll Lab.l¡{s de dlstl'ibtrc1ón de frecuencias y se 

calcul,1ron porcentajes. 
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3.3. RESULTADOS. 

Se estudiaron un lol.al de •JO pacientes c¡L1e fueron capl.ados durante los meses de 

Ma1·zo a Octubre de l99•1. Pero dos pacientes no reunieron los criterios: de los 

38 restantes. ?.3 (G0.5%) fueron J10111bres y 15 (39.5%) mujeres: con un rango de 6 

a SO aílus. Los g1·upos 111iis afeclados se e11co11lraban e11Lre la te1·cera y cuarta 

décadas de la vida. En la g1·Mica l. se 111uest1·a la distribución por edad y sexo. 

GRAFICA I 
DJSTRillUCION POR EDAD 

NUl\lfüW l)g CASOS 
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5 

4 
J. 

, íl:ríJ 
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La pl'imeríl parle de los rest1ltaclos eslii enfocada a los hallazgos observados en 

relación a Ja Poi iposis Intestina 1: posteriormente l1ablaremos sobre las 

maniíestaciones cutáneas y los sínclrnmes clasificados. 

El tiempo de evolución de Ja Poi iposis lnteslinal. tuvo un rango ele un mes a 28 

aílos: y en la mayor·ía de los casos fue menor de un años de evolución(31%); como 

puede apl'eciarsc en la griifica 2. 

GRAFICA 11 
EVOLUCION DE POLIPOSIS INTESTINAL 

NUl\IEIW DE CASOS 

AÑOS DE EVOLUCION 
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l!especto a la locaflzaclón de la Poliposis l11tesli1wl. la arección a todo el 

colon se presentó en 22 pacientes (57%): recto-sigmoides en 4 pacientes 

Cll%l:colo11 trc111sverso 4 p.icienLes Cll%l: colon ascenderite 3 pacientes (8%): y 

dos sitios aíccLmlos en 5 casos 03%): como se muestra en la gráfica 3: 

GRAFICA III 
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Los estudio 1 . . ' '"'""" '" "" '" . te111an pól ¡ 
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'""'""" '"'" · ' """ ' " • . ' · " """ '" '" e 26" " " " "'" '" '" ""' "" . " . ,,,,.,.,,. . . ) '"" '"" " . 
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go en la c•1·íl·r· " ' rcn 4 . 
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U11 dato i11teresm1tc observado en 1íl población estudi<lCla es que casi en el 70% de 

pacientes p1·escnlaban un anl.ecedenté · famn iar directo a· indirecto de 

adenocarci110111a de colon: y además, 8 pacientes estaban afectados por cáncer de 

colon: se muestra en la gráfica 5 . 
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En relílción íl J¡¡s 111aniíestaciu11es exLl·aculáncas que Luvieron trascendencia pa1·a 

la clasiíic,ición sindromática. se enconlraro11 los siguientes datos: dos pacientes 

Lenían 111aculopal.í.1 reliniana. G pacienles presenlaron osteomas de cráneo. un 

paciente t.enííl .inlecedente de cílrcinom.i 11curoendócrino de páncreas. y una 

paciente tenia melástíl5is a ovario. 

En Ja población estudiada 30 pacicnles (78.1J%l Luvieron maní festaciones 

clermalo 1óg1 cas: y de ést.os. 12 pacientes (~0%) presentaron 2 lesiones diferentes: 

y en orden ele frecuencia son: fil>romas laxos en 22 pacientes (73.33%): manchas 

lenliginosas en 11 (13.33%): manchas caíé con leche en 1J (13.33%): quistes 

Ppidcrmoides en 11 (13.33%): lipomas en 1J (13.33%): J1ipc1·pig111e11Lació11 11mcula1· 

di rusa en 2 (G.6%) y tumor desmoide en un caso (3.3%). Estos dalos se mueslran 

Cll la GriÍÍiCil 6. 
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Los pílcientes con íibromas laxos tenían un rango de edad de 6 a 65 aílos: pero 8 

pílcientes (36.36%) eran menores de 33 aílos. y en la mayoría de éstos. la 

evolución de los íilJromíls precedla a·1 diílgnóstico de Pol ipos is Intestinal; además 

en ~ pílcientes jóvenes el nt'.unero de lesiones íue mayor de 8 (señalados con 

asterisco en el cuíldr·o ll. Líls regiones aníltómicas afectadas íueron en orden de 

frecuencia: cuello en 9 pílcienles: ílxilas 8 pacientes: perianal 3 pacientes: 

inguiníll 2 JlílCient.cs: y en,¡ Cílsos hílbian 2 silios afectados. 

EDAD 

33 

CUADRO 1 
FIBROMAS LAXOS 

EVOLUCION 
POLIPOSIS 
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Respecto al l'eslo e.Je les iones cul.ilneas obser·vadas. se puede seíla lar· lo siguiente: 

la evolución en el 80% de las lesiones cutáneas precedían al diagnóstico de 

l'oliposis Intestinal: acJem<ís con la mayoria de estas lesiones fue posible 

integr«ir un total ele G síndromes: un caso de NFI. un Síndrome de Muir-Torre. 3 

casos de Síndrome de Ganlner y un Sínclrnme de Peutz-Jeghers: los cuales sel'án 

descl'il:os en J,1 siguiente sección. 

3.tl. ILUSllVICIOfl IJE CASOS CLJNICOS. 

Se i11Legró un caso de Enfermedad de Von Recl inghausen CNFIJ en un masculino de 

z,¡ aflos de edad: nin rmilliples 11r.111chas caíc con lecl1e de 20 alios de evolución. 

de cJ i íerenles l.am'1iíos (2- 15 cm) . di semi nadas a Lronco. e:<l:remiclacJes superiores 

e inícrior·es. mlrlliples fibromas en dorso: un neurofibroma plcxi forme en piel 

cabelluda: signo de Crm1e (•J: e11 el colon poi' enema se idenli íica1·or1 2 pequeflos 

pólipos en colm l.ransvcrso. í:n las figt1t«1s l.2 y 3 se muestran las lesiones 

cul1i11et1.S cumo11L11das. 
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Se clasificó un Síndrome de Muir-Torre en una paciente del sexo femenino de 58 

aílos de edad; quien tenia adenocarcinon•a de colon y colectomía parcial 2 años 

previos al estudio: posteriormenLe se realizó rectosigmoidoscopía y observaron 

poliposis adenomatosa en colon ascedente; la revisión dermatológica mostró la 

presencia de hiperplasias sebáceas y un adenoma sebáceo en la región frontal: un 

dato relevante fue que las lesiones cutáneas precedían al diagnóstico de 

adenocarcinoma: ya que Lenian 8 aílos de evolución. En la figura 4 se muestran las 

1 es iones cuLáneas. 

1 l<J ,¡ 
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Una paciente del se>.o femenino de 60 ai'ios de edad tenia Síndrome de Gardner en 

base a que presentó pol •pos1 s aaeno:nr.tosa E-n colon ascendente ae un r:rt?s do: 

evolución: cuando se ree:li.:ó E1 est~1d10 derr.iatológ1co se palparon tumoraciones 

de consistencia pétrea en craneo y al scl1c1U:r rad¡ograf1as simples de cráneo 

y T.A.C. se corroboraron csteorr.;:s :-ijlt1pl0s: pr..:~~n:a~ei adt:rr.!:s aos q~1~tes 

e-pidermOidt:s en dorso je 16 arios ae ev:,1,J·:ión. c~.ra·1:e la e:d0le-~,c·:·i-:1a le t·,;:~,l.:n 

y 6~eas. 
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Se integró un caso de Sír1drome de Gardner en un paciente del sexo masculino de 

61 años. de edad: tenía poliposis adenomatosa en todo colon de 4 años de 

evolución: duranLe la cirugía se detectó un tumor desmoide de mesenterio que 

medía 15 cm de diámetro: se extripó y se realizó colecLomía total. En la 

exploración dermatológica se detectó un 1 ipoma retroauricular derecho de 7 años 

de evolución. Fue enviado al servicio de Oftalmología donde observaron 

maculopatía retiniana. Se realizó una radiografía simple de cráneo y se 

reportaron 2 osteomas. En la fig. 7 se muestran las lesiones cutáneas. 

rl<I 1 
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Un tercer caso de Síndrome de Gardner fue clasificado en un paciente masculino 

de 21 aílos de edacl. tenía poliposis adenornatosa múltiple de 8 años de evolución. 

presentó un tumor neuroendócrino de páncreas de 6 meses de evolución. Se 

detectaron 1m'illiples quistes epidermoicles pequeílos en espalda y dorso de manos 

de 10 aílos de evolución: así como un lipoma en piel cabelluda de un aílo de 

evolución. En la fig. 8 se muestran los quistes epidennoides de dorso de mano. 

r ir1 s 
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Se c\asi ficó como Síndrome de Peutz-Jeghers a un paciente del sexo masculino de 

23 aílos de edad. quien tenia poliposis adenomalosa de 5 años de evolución: 

maculopatia retiniana desde la infancia y manchas hiperpigmentadas en labios. 

/\demíls presenlaba antecedente de adenoacrcinoma de colon en familiar directo 

(padre). Las manchas mucocutáneas se muestran en la Fig.9 

f líJ q 
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3. 5. CONCLUSIONES; 

Las manifestaciones cutáneas en pacientes con Poliposis Intestinal se presentaron 

en el 78.4% (30 pacientes) en esta serie. Las lesiones observadas incluyeron: 

fibromas laxos. manchas café con leche. hiperpigmentación macular di Fusa. manchas 

hiperpigmantadas mucocutáneas. quistes epidermoides. lipomas y tumor de~moide. 

Un díllo relevante Fue que la mayoría de eslas lesiones aparecieron antes de 

diagnosticarse la poi iposis intestinal Crílngo de 1 a 12 años) en 30 pacientes 

(80%). 

Sin duda alguna. los fibromas laxos tuvieron una incidencia alta, ya que 

afeclílron al 73% de pílcic11Les (22 cílsos): 8 de ésl.os eran menores ele 33 años. La 

locíllización de fibromíls fue inusual en 3 pacientes jóvenes. ya que afectaban 

la región periarwl. El nümero de lesiones fue variable (2 a 18> y en 4 pacientes 

jóvenes se observaron más de B fibromas laxos. 

Las mmri feslaciones exlraculiíneas fueron importanles pílra la integración 

diagnóstica: y se identificaron maculopatía retiniana (2 casos): osteomas en 

criineo (3 pacienles): y car·cinoma neuroendócrino de páncreas (1 paciente). 

Se reíllizó la asociación de Ladas las 1n.1nifesLaciones y con ello se pudieron 

integrar G síndromes: 3 casos de Sinclrome ele Gardner que correspondió al 7.8% de 

la población esl.udiiida: u11 caso ele Sind1·0111e ele Von-Reclinghausen (2.6%): un caso 

ele Síndrome de Muir-Torre C2.6%) y un caso de Síndrome de PeuLz-Jeghers (2.6%). 

U11 dalo relevante observado fue el anlecedente de adenocarcinoma de colon en 

familiar·es clireclos (padre o madre). manifeslado en casi el 70% de pacientes: 

además B pacientes (21%) estaban afectiidos por esta patología. 



CAPITULO 4 

DISCUSIDN 

Las manifestaciones cuLáneas en pacienles con Poliposis Intestinal generalmente 

se manifiestan anLes del eliagnóst ico digestivo: lo que tiene importancia respecto 

al estudio complelo en estos casos que ha sido recomendado por varios autores: 

esto pudo ser corroborado en nuestra serie. ya que en el 80% de los casos las 

mani feslaciones precedieror1 al diagnóslico gaslrointestinal. 

En ocasiones es difícil integrar los s1ndromes de Poliposis Intestinal. ya que 

se requieren ele diferenles criterios: pero en caso de encontrar una lesión 

dermalo 1 úg i ca sospechosa. deben 1Jusca1·sc de manera i ntenc i oníldd llliÍS dalos para 

el diaynústico final. /\dem<ís es i111porlar1le seílalar que en el caso de riuniliares 

de pacienles con poi iposis inlestinal que presenten las lesiones cutáneas ya 

seílaladas. deben vigilarse y estudiarse por el allo riesgo de mani restar 

ade11ocarci11oma de colon. 

[11 relación a los Sindromes ele Poliposis lntestirwl: es miis frecuente el Síndrome 

de Ganlncr. lo cual pudo comprouarse en csla serie: ocupando una incidencia del 

7 .8%: otros autores han comunicado una incielencia del 8.5% a 60% de los pacienles 

con l'.C.F. J.,15 eel,1eles de prescnlac i ón de las 1 es i arres cul,1rreas tarrrbi én 

precedieron a li1s muni fcslaciones GIT. Líl asocinción con adenocarcionoma de colon 

se mani feslü en 1111 caso. asi como t111 t.11mor neul'oendfJcri110 de p1í11creus en al.ro 

pílcierrl.e: lo que lr¡¡IJJa de la dc9errcració11 rrrali9rra en esl.c sirrdrorrre y ele la 

vigi larrcia que debe l levar·se a cabo. 

Los olrns Lr·es sí rrdrorrres ubser·vadns son rrrenos rr·ecur.11!.es: cílbe seíla 1 ar q11e e 1 

Síndrome de l·luir·lor·l'e y la NI'! nn ~.or1 considerados dcr1Lro tic la c·lasi ficación 

de Poi iposis lnlcsLirral: pero err visla de que rrueslros p.1cicnl.cs presentaron 

afección Gr! currsiderarrros irrrporlanle incluirlos. 

FALL/\ 



En todos los pacientes con pal iposis intestinal debe realizarse un estudio 

integral incluyendo la revisión dermatológica: puesto que el pronóst·ico cambiaría 

por completo si se lograríl integrar el diagnóstico sindromótico tempranamente. 

En vista de que los fibromas laxos se presentaron en w1 porcentaje considerable 

de pacientes. por lo que es importante hacer las siguientes consideraciones: este 

es un est11dio observacional. por lo que es necesario un estudio comparativo para 

tlelerminar si reíllmente estas lesiones pueden considerarse como marcadores 

cutáneos en pacientes con Poliposis lnlestinal. 
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