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) CAPITULO 1
INTRODUCCION: ; _ ‘
la pielj"y "el' pn;éﬁto gastrointestinal se encuentran intimamente relacionados’ ya
que atllijds 'ésté'nﬂcubiertos por un epilelio lineal, se comunican con ‘el medio’
eXLél‘lio y 1.‘as fegiones micocutaneas unen ambos sistemas. Algunas enfermedades

(_]«‘!SI;I‘(_)iIIL‘eSl:iIIﬂ]ES frecuentemente Lienen manifestaciones cutdneas y en ocasiones

'éstnspli’edenk ser el marcador diagnéstico final. (1) La Poliposis Coldnica

Familiar (PCF) fue descrita en 1890 por Cripps, y desde entonces se han integrado

diferentes sindromes que predisponen a carcinoma de colon en 1a gran mayoria (2).

" Ponz ‘de Ledn esludiéo una poblacién italiana de 139 pacientes con poliposis

intestinal -y el 39% presentd carcinoma en colon o recto: por lo- que es
recomendable el estudio rectosigmoidoscdpico en pacientes y familiares con
pqliposis intestinal, con inlervalos de 6 meses a 3 aiios (3)(4): asi como la
realizacion de colectomia e ileo-recto anaslomosis como tratamiento y pofilaxis
(1)(4)(5)(6). La PCF es Lransmilida a Lravés de herencia autosomica dominante.
con alta penelrancia y expresividad variable. cuyo gene afectado estd localizado
en el cromosoma 5 cercano a tas bamdas 5y21-q22: Liene una incidencia de 1 en
8.000 a | en 16.000 nacidos vivos: en una serie de 338 pacientes la edad de
presentacion fue de 36 aios (1)(7)(8). Por lo tanlo, es imporlante realizar un
eslwlio inleyral en pacienles con Poliposis Intestinal, que incluya la

exploracion dermatoldgica por el alto riesgo de presentar céncer de colon.
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CAPITULO 2
SINDROMES CUTANEOS ASOCIADOS A POLIPOSIS INTESTINAL.
Se~hah 'déscrito 8 difercntes sindromes asociados a Poliposis Intestinal, Tos
cuales Ihchiyen: Sindrome de Gardner. Sindrome de Cowden. Sindrome de Peutz-
Jeghers. Sindrome de Muir-Torre, Sindrome de Cronkhite-Canada. Sindrome de Von
Reclinghausen, Sindrame de Ruvalcaba-Myhere-Smilh y recientemente se han asociado
Fibromas Laxos en pacientes con Poliposis Intestinal. A conLinuacidon realizaremos
una descripcion de cada uno de estos sindromes.
2.1. SINDROME DE GARDNER.
Es una variante de PCF: es de Lipo autosémico dominante con alta penetrancia:
la presentacion de este sindrome en pacientes con PCF es muy variable, del 8.5%
a 60% de casos. La incidencia es de 1 en 8,300 a 1 en 16.000 nacidos vivos: puede
presentarse a cualquier edad (2 a 70 aflos). Generalmente Tas manifeslaciones
dseas y dermatoldgicas aparecen en edades tempranas, y la poliposis intestinal
se manifiesta a los 25 o 35 aflos. y se malignizan 15 a 20 aiios despugs del
diagnostico (9)(10).
ET diagnoslico de Sindrome de Gardner se realiza en base a los siguientes
pardmelros: poliposis adenomalosa. quistes epidermoides. tumores desmoides.
osteomas. anormatidades dentales, lesiones pigmenladas en fondo de ojo. Lumores
henignos y malignos de otros organns (1).
a) Los pdlipos son adenomalosos en mimero de 100 o mis, afecta el inlestino
grueso: se desarrollan enlre  la Lercera y cuarta décadas de la vida, y pueden
permanecer asintomdlicos hasta que degeneran a carcinama muchos aiios después: los
sitios de neoplasia aparccen en el 100% de polipos. con un rango de malignidad
del 50 a 100%. Se han observado ademds polipos en estémagoy duodeno en 50 a 70%

de casos y dichas Tocalizaciones pueden malignizarse (11)(12)(13): por Lal motivo
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es necesario-realizar rectosignoidoscopia anual, asi como co‘lecLomfa total con
ilestomia ter‘a|)elitica y profildctica (1).

b) Los quisLes epidermoides se presentan en 1a infancia o niflez. generalmente son
miltiples: pueden presentarse en cualquier Lopografia. tienen predileccidn por
piernas. cara, piel cabelluda y brazos: estas lesiones se observan en el 50 a
100% de pacientes con PCF (1). Son tumores intradérmicos o subculineos. lirmes,
redondos. de crecimiento lento, con didmetro de 1 a 5 cm; los hallazgos
histolégicos son similares a los observados en el pilomalrixoma: en lesiones
recientes se reconocen varias capas de células escamosas y granulares, en las mds
anliguas la pared se atrofia y puede consistir en una o dos filas de células
nplnnhdas y el quiste estd ocupado por material corneo dispuesto en ldminas
(5)(16).

c) Los Lumores desmoides se presentan aproximacamente en el 9% de pacientes, por
lo que’ no consLiLuyeﬁ un marcador diagnostico: son un hallazgo en la cirugia de
colon’o pueden ser una complicacion postoperatoria (1). Se sildan en la pared o
cavidad abdominal donde Tlegan a obstruir a intestinos y ureteros: leniendo un
crecimiento rdpido. por lo que deben extirparse Lempranamente: miden hasta 25 omns
de didmetro: histologicamente se compone de fibroblastos que producen abundante
coldgeno. en algmos lugares se uhservan libroblastos on haces enlrelazados, los
nicleos son regulares y no hipercromalicos (15)(16).

d) Los Ostcomas so observan en el 7%% de pacientes: pueden ser evidentes
clinicamenle (exostosis). o bien a Lravés de estudios de gabinetes (radiografias
de crineo o TAC): la localizacion mds commn es ) maxilar y crédneo (90%).
generalmente son maltiptes (11D (15)(17), Los osteomas se presentan en.un
pequeiio porcentaje de la poblacidn general: y pueden ser un marcador temprano de

poliposis inlesLinal en familiares direclos de pacientes con Sindrome de Gardner,”



por lo que deben buscarse de manera intencionada (1)(10).

e) Alteraciones dentales. Los cambios a este nivel incluyen pérdida temprana de
las piezas dentales. dientes impactados. dientes supernumerarios y quistes
dentates (1)(10)(15).

f) Las alteraciones oculares se presentan en el 90% de los casos: de éstos. las
lesiones pigmentadas en retina son hilaterales y maltiples (mds de 4) en el 78%,
siendo un marcador clinico de Sindrome de Gardner. Las lesiones son probablemente
congénilas y se observan a los 3 meses de edad, sobretodo en infantes con alto
riesgo. Traboulsi y cols. observaron que 1a frecuencia de lesiones hilaterales
pignenladas de la reting en el grupo conlrol cra de 4.8% y en el grupo de
pacienles Tue del 78%: por lo que debe sospecharse el sindrome en caso de
observarse tna o dos tesiones pignentadas de gran tamaiio en uno o amhos ojos en
personas con alto riesgo (familiar directo) (1)(9).

g) Ulras neoplasias extraculonicas ohservadas en este sindrome incluyen: adenomas
duodenales. adenomas gdastrices. adenomas newrvenddcrinoes, carcinoma de Liroides,
hepatoblastoma y cdncer de mama (DTDCI2)(17).

2.2, ENFERMEDAD DE COWDEN (SIHDROME DE HAMARTOMAS MULTIPLES). El primer caso
publicado por Costello data de 1940: en una mexicana de 27 afios quien presentaba
Lriquilemomas faciales, fibromas orales y carcinoma melastasico de wawa; pero
hasta 1963 Lloyd y Dennis fo denominaron Sindrome de Cowden en memoria de olra
paciente Hamada Rachel Cowden, quien fallecio por carcinoma metastasico de mama,
y ademds presentiaba fascies adenoide, hipoplasia de maxilar, paladar hendido.
hipoplasia de patadar blande y de tvala. mcrostomia, papilomatosis en labios y
orofaringe. Tengua escrotal. adenomas tiroideos mattiples. hipertrofia de mamas
con enfermedad fibrogquistica ¥ degeneracion maliang Lemprana: pectus excavatum,

escoliosis, metdstasis a hueso e higado y wa hisloria de datos similares on



oLros miembros de la familia: En 1972. Weary y cols definieron al sindrome como
un "complejo de lesiones hamarlomatosas de ectodermo, mesodermo y endodermo":
posLulaﬁdo que Tos hallazgos mucocutdneos son elementos claves del diagnéstico
y-proponen denominario "Sindrome de Hamartomas Mi1tiples”. con el epdnimo de
Enfermedad de Cowden, Hasta 1987 se habian piblicado 100 casos en la literatura.
Esta genodermatosis tiene un patrdn de herencia autosdmico dominante; la edad
diagostica ha sido de 13 a 65 afios: aunque la edad de inicio de las
manifestaciones es desde el nacimiento hasta 46 aiios (media 22 afios). La afeccion
por sexo es de 1:1. Sin duda. 1a afeccién mucocutanea es el marcador principal
en esta enfermedad. pero existen alteraciones a diferentes 6rganos. incluyendo
el Lracto gastrointestinal. ya que un 30% de casos presentan polipos en recto
sigmoides que hislolégicamente corresponden a polipos hamartomatosos. los cualtes
no son premalignos y cursan asintomdticos. existiendo controversia respecto a su
exLirpacion temprana (1(17)(18)(19).

Salem. Steck y Barax han propueslo criterios mayores y menores para el Sindrome
de Hamartlomas Maltiples. en base a los hallazgos cutdneos y se muestran en la

siguiente clasificacion (1)(18).



SINDROME DE COWDEN

1. CRITERIOS CLINICOS MAYORES:
a.- Triquilemomas cutdneo faciales
b.- Papilomatosis de Ta mucosa bucal
2. CRITERIOS CLINICOS MENORES:
a.- Queratosis acral
lb.- Queratosis palmoplantar

3. HISTORIA FAHILIAR DE ENFERMEDAD DE COWDEN

DIAGHOST ICO DEFINITIVO: la + Ib
(a0 1b) + (22 020
lao 1) 3 :
i ) ,:Za +2h 37»
DIAGHOSTICO PROBABLE: ~la & 1b
DIAGNOSTICO POSIBLE: 2 y/o 2b

CRITERIOS MAYORES: los Lriquilemomas cutdneo faciales se observan en el 83% de
pacientes y son la clave diagndstica: son tumores milliples y Lienen dos aspectos
clinicos: poeden presentarse como papielas del color de la piel, con o sin
epresion central en la vegion centrofacial o peribucal: o bien, estas papulas
adquieren un aspeclo verrugoso alrededor de hoca. nariz y ojos: en ocasiones son
necesarias varias biopsias para descubrir el diagnostico histoldgico, que
consiste en uno o varios 1obulos que descienden de la epidermis a la dermis, en

ocasiones rodean a im folicnlo piloso, en la periferia de los Tdbulos se
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distinguen céluias cilindricas en palizada y engrosamiento de la zona basal. en
la superficie se aprecia queraLinizacion epidermoide (1)(16)(18)(20).

La papilomatosis se manifiesta en el 83% de pacientes, y al igual quelos
triquilemomas. son indicadores de la enfermedad: consiste en pdpulas de
superficie lisa. de consislencia suave. miden 1 a 3 mm de didmetro. se.Tocalizan
en paladar, encias y labios: cuando afecta lengua, ésta se [isura y toma : un
aspecto escrolal: la histologia es similar a un fibroma benigno (1)(11)(18)..
CRITERIOS MEWORES: La Queratosis Acral se presenta en el 3% de casosﬁ 'estas
lesiones son inespecificas tanLo ¢linica como histoldgicamente, y se camcLer‘izqn
por papulas del color de la piel o ligeramente hiperpigmentadas. de superficie
rugosa o lisa, miden 1 a 4 mm de didmelro. aparecen en dorso de mands y pies,
ocasionalmente en tronco y exlremidades. pueden ser similares a ;/erl‘ﬁgas
vulgares: e hislologicamente se presenta ortoqueratosis no  especi ﬁ'cak.
hipergranulosis y acantosis (1)(11). ) ¥
La Queratosis Palmoplantar estd presente en el 42% de los casos y se manifiesta
por papulas Lraslicidas, de consislencia Tirme. con o sin depresion central. se
localizan en palmas y planlas: pueden set similares a las queralosis arsexﬁ'cales

e histologicamente son semejantes a las queralosis acrales comunes ('1 )‘('11‘)?1‘8)'.

2.3. SINDROME DE PEUTZ-JEGHERS.

EF primer caso fue descrito en 1921 por Peutz en una familia con poliposis
gasbrointestinal y manchas hiperpignenladas en labios: en 1949 Jeghers publicd
olra seric de casos. y on 1951 Bruwer y cols. denominaron al Sindrome de Peutz-
Jegers @ una asociacion de poliposis intesLinal y manchas hiperpigmentadas

mucoculdneas. Cs un trastorno autosémico dominante con alla penetrancia. la
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incidencia estimada es de 1 en 8,300 a 1 en 29,000 nacidos vivos (1)(23)(24). Las
edades de diagnostico tienen un rango de 6 a 56 afos: la afeccion por sexo es 1:1
(23). Las manifesLaciones digestivas iniciales son dolor abdominal que puede
condicionar obslruccion intestinal, rectorragia. melena o hematemesis moderada
a severa: en una Lercera parte de los casos se palpa una masa abdominal; el
estudio radiolégico y endoscodpico confirman el diagndstico de poliposis
intestinal. Los polipos en 1a mayoria de casos son de Lipo hamartomatosos. aunque
se han reportado asociaciones con pélipos adenomatosos. y estos Gltimos son los
que degeneran a adenocarcinoma de colon: los sitios de afeccién son
principatmente yeyuno e ileon. pero también se localizan en estdmago. duodeno y
colon. Generalmente los polipos son miltiples. pero la presencia de un p6éiipo
puede ser considerado diagndstico (1)(15)(23)(25). £ riesgo de presentdr céncer
de colon, de intestino delgado. o de otro sitio. se ha observado que se estd
elevando en el Sindrome de Peulz-Jeghers, Lanto en pacientes afeclados como en
sus familiares: en un esludio de 260 sujelos de 16 famitias con Sindrome de
Peutz-Jeghers, se diagnostico cancer en 22 de 50 pacientes afleclados y en 5 de
210 no afectados. Dodds y cols en 1972 realizaron un seguimienlo de 12 afios en
31 pacientes con Sindrome de Peutz-Jdeghers y demosLraron la presencia de
carcinomas a diferentes niveles (estémago. colon. ovario. pdncreas, mama.
endomelrio, pulmdn) en un 48% de casos: observando que tenian un riesgo 18 veces
mayor de presentar carcinoma que la poblacidn general. Sin embargo. algunos
autores conlradicen que existe un riesgo elevado de carcinoma en este sindrome.
E1 riesgo estimado en general para cdncer gastrointestinal en pacientes con
Sindrome de Peutz-Jeghers es de 2 a 3% y el riesgo relativo para céncer

extraintestinal es del 9%. (1)(24).

La hiperpigmentacién mucoculdnea generalmente inicia en la infancia o on la
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nifiez, con el -desarrollo de manchas café oscuras o calé-azules que miden 1 a 12
i, locdlizédds en labios (95.6%) y mucosa bucal (83%): olros silios menos
afeciados son dorso de los dedos. palmas, plantas, pirpados, nariz, encias y
paladar duro. Las manchas de labios tienden a disminuir de intensidad en la edad
adulta. No se ha documentado que exista relacidn con la severidad de la afeccion
inLestinal respecto a 1a cant.idad o tamaiio de Tas manchas. Histologicamente estas
lesiones semejan a efélides o léntigo simple: presentan aumento de los grdnulos
de ‘melanina en la capa basal y tienen un numero normal o aumentado de
melanociLtos: La patogénesis de estas manchas no se ha docuwentado: pero exisle
un Lrabajo por Miyaki y cols. quiencs observaron un aumento en la sensibilidad
de fibroblastos para transformarse a través del virus del Sarcoma Murino y
producir pigmento (1)(25). Debe realizarse una historia clinica completa a los
pacienles que presenlen manchas nmucocutdneas sin sinlLomatologia digestiva:
haciendo énfasis en el antecedente familiar de poliposis tntestinal. y en caso
afirmativo. debe recomendarse una consulla con el gaslroenterélogo. A los
pacienles con esle sindrome se les recomienda reseccion quirtrgica de polipos y
revision anual endoscopica. asi como exlirpacion lransendoscopica de nuevos
polipos (que sean sintomiticos o mayores de 1.5 cm). También se recomienda el
examen ginecolayico que incluya exploracion de mamas para detectar Lempranamente
malignizacion a este nivel (1)(23).

2.4. SINDROME OE MUIR-TORRE.

En 1967 Torre presemtd el caso de un paciente de 57 afios anle la Sociedad
Dermatologica de Hew York: quien tenia adenocarcinoma de admpula de Viter y
mittiples neoplasias sebdaceas (mas de 100): ese mismo aio Huir presenlé otro caso
similar. En 1973 Rulon y lielwig's presentaron 5 casos y propusieron que se

Lrataba de tma nueva ent idad nosoldgica. [n 1974 Bitran y Pelleliere propusieron
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el epdnimo de Sindrome de Torre (26)(27)(28). LI Sindrome de Huir-Torre es un’
trastorno con un palron de herencia autosémwica dominante con penetrancia
variable: y hasta 1991 sdlo se habian documentado 120 casos en la literatura. La
edad diagnoslica oscila enlre los 37 y 89 afios. con una media de 55 afios: la
relacion de afeccion por sexo de hombre a mujer es de 3:2 respectivamente. El
diagnoslico se eslablece al asociar tumores de glandulas sebiceas (adenoma,
epitelioma, carcinoma) en pacientes con una neoplasia visceral (1)(26)(27)(28).
Los tumores de gldandulas sebdceas aparecen previamente o concomitante al
carcinoma visceral en el 41% de casos: Los tumores sehdceos se observan después
del diagndstico de carcinoma interno en el 59%. Las lesiones cutdneas preceden
al carcinoma hasta por 25 afios: 1a cdad de inicio de los Lumores de glandulas
sebdiceas depende del tipo de carcinoma asociade: pero en general la edad de
inicio Liene un rango de 23 a 89 afios (media 53 afios): y el rango de diagndslico
de cdncer es de 23 a 81 aflos (media 50 afios): por 1o que los Lumores sebdceos son
un marcador cuténeo para el diagndstico de certeza. Recientemente han sido
definidos los crilerios histoldgicos para diferenciar estos Lumores.

Todas estas lesiones pueden tener una simililud clinica: papulas o nddulos
amarillenlos e incluyen hiperplasias sebaceas. adenomas sebdceos. epileliomas
sebidceos y carcinomas sebdceos: algunos aulores consideran al  carcinoma
basocelular con diferenciacion sebdcea como marcador culdnco: Lambién se han
gbservado queraloacantomas milliples en 30 a 50% de pacienles (1)(26)(28)
(29)(31)(334(34).

Las tiperplasias Sebdceas son neoformaciones blandas. amarillenlas y algo
tnbilicadas, miden 2 a 3 mm de didmelro. afectan cara en particular frenle y
mejillas: algunos pacientes ticnen estas lesiones asociadas a otros tumores

sebiceos. ya que siose presentan solas no san consideradas como diagnosticas:
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histoldgicamenle consiste en una glandula sebdcea aumentada de Lamaiio, compuesta
de numerosos 16bulos agrupados alrededor de un conducto central amplio (esle
corresponde a la umbilicacion central). los cortes seriados revelan que.los
1obulos se conectan con el 16bulo central (1)(26).

las lesiones mis comunes y especificas para el diagndstico son los adenomas
sebdceos. que generalmente son miitiples: sin embargo, se ha propuesto que una
sola lesion puede ser diagndstica: ConsisLe en neoformaciones amarillentas, bien
circunscritas, localizadas en cabeza. cuello. en menor proporcion en Lronco y
extremidades: histoloyicamenle estan consLiluidos por 16bulos sebdceos con
diferenciacion incompleta, de forma y tamafio irregulares, se distinguen dos Lipos
de células: hasaloides indiferenciadas y células sebdceas
maduras (1)(16)(29)(31)(32).

El Epitelioma Sebiceo (sebaccoma) oscila entre un nodulo circunscrito y un placa
mal delimitada, algunas Tesiones son amarillas y se localizan en cara o plel
cabelluda: el aspecto histoldgico puede ser similar al adenoma sebdceo o al
epilelioma basocelular con diferenciacion sebdcea: en general se advierlen masas
irregulares en las cuales mis de la mitad de las células corresponden a
basaloides indiferenciadas, pero con agregados signiflicalivos de células sel)éceJas
y de Lransicidn, en alyumas dreas  las  células  sebdceas “se
des integran(16)(26)(29).

Los Carcinumas Sehdceos son mds frecuentes en parpados, oriyindndose de Tas
glandutas de Meibomio, y menos a menudo en Tas glandulas de Zeiss: no obslante
pueden localizarse en cualquier silio. En parpados se manifiesta como
blefaroconjuntivilis crénica o chalazion: y en resto de piel se caracteriza por
un nddulo ulcerado o intacto: uma sola lesion os diagndsltica. no gencran

meldstasis. Histoldgicamenle el tamano de los elcwenlos lobulares es nwy



variable: exi'stqn células sebdceas.aLipicas con nucleos de diferente Lamaiio y
Torma; uiuéhas kCé]L‘l]ﬂ‘S, indiflerenciadas -Lienen citoplasma eosinofilico 'y con
l.incionés'espéc"iales revelan glébulos lipidicos delicados, algunos 1obulos
grandes ykb'\,|k)oséqn » dreas compuestas por células queratinizantes
ati|)iﬁas(26)(29)(31)(32)(34)

Han skido:‘v.léscri'l‘.os,‘nu’»llziplcs Queratoacantomas en el 30 a 50% de pacienles con
Sindrdne de bt-luil'—'l'om‘e. se presenlan cn cabeza y cuello: consiste en una
Lumdrdci_én'cupul iforme y firme de 1 a 2.5 cm de didmelro. con un créter central
1eno de queratina: el cual Liene un crecimienlo rdpido y puede involucionar
espont.ineamente: a nivel histoldgico durante la etapa proliferaliva inicial se
observa una invaginacion epidérmica !lena de material corneo con proyecciones
hacia la dermis. en michas dreas eslas bandas no se distinguen con claridad del
estroma circundante y pueden conlener células con atipias nucleares y formas
mitélicas. en la dermis existe un infiltrado inflamalorio abundante. En lesiones
bien desarrolladas el cenlro consiste en un crater irregular grande, ocupado por
queralina, cn la base las proliferaciones epidérmicas ascienden hacia el criler
y también descienden. con alipia nuclear y un infiltrado inflamatorio denso. En
el estadio involutivo la proliferacion cosa y la mayor parte de las células de
la base del crdater eslan gueralinizadas. pueden identiflicarse células
cosinofilicas relraidas. sugiriendo que la degeneracion celular seguida de
apoplosis conlribuye a la involucion de queratoacantomas. La presencia de
gueraloacanlomas y carcinoma visceral con ausencia de de tumores de glandulas
sebdcea ha sido aceplada como Sindeome de Huir-Torre por algunos autores. pero
olros no lo consideran asi(1)1(26)(28)(32).

LT mimero de carcinomas en el Sindrome de Muir-Torre oscila entre uno a nueve:

el 63% desarrollan sélo un carcinuma: el 37% presentan dos o Lres tipos de
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“edncer: y el 10% Lienen de 4 a9 carcinomas. La neoplasia mas frecuenle es el
carcinoma colorectal (47%). menos frecuentes son el carcinoma genitourinario
(21%), de mama (12%) y hemaloldgicos (9%). En 120 pacientes con Sindrome de Muir-
Torre -se observaron un: total de 235 carcinomas internos: y mds de un tipo
histoldgico. de carcinoma cotorectal se presentd en la mitad de estos individuos:
la dechchén de carcinoma colorectal Liene un rango de edad de 27 a Bl afios
(media 50 afios): en contraste con la edad de inicio del cincer colorectal
ramiiiar que se presenta 10 afos antes que en este sindrome (media 40 afios). La
16cal‘izacién en el 60% de casos es en la region proximal del dngulo esplénico.
éslo es similar a lo observado en 1a poblacion general yue desarrolla céncer
colorectal. aunque en ellos también se afecta colon distal (1) (26).

En relacion a la asociacion del Sindrome de Muir-Torre con poliposis intestinal,
Schwartz y cols. han sido los primcrl)s en investigarlo: ya que de 120 pacientes
con el sindrome. 28% presentaron polipos en colon. y s6lo un paciente tenia
potipos gistricos. La mayoria de pacientes con pélipos tenia cancer colorectal
y sélo A% de ellos presentaron cancer on olros sitios (carcinoma de vejiga,
melanoma. carcinoma de mama, linfowa de Hodgkin) (26)(30).

Se han descrito asociaciones con olras enfermedades sistémicas como
hiperlipidemia familiar y deficiencia de alfa-l-antilripsina, de mnera aislada
(32)(35).

La mayoria de pacienles con Sindrome de Muir-Torre Lienen una sobrevida
prolongada una vez eslablecido el diagndstico de malignidad: el seguimiento en
68 casos tuvo mna sobrevida de 12 aifos on el 50% (26).

2.5. SINDROME DE CRONKIHITE-CANADA.

[ 1965 Cronkhile v Canada comunicaron dos casos de un sindrome caracterizado por

pdlipus intestinates, hiperpigmentacion cutdnea. alopecia y onicodistrofia; y
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desde entonces han sido descrilos mds de 60 casos. No exisle evidencia de
Lransmision genélica en esle sindrome. La edad de inicio tiene un promedio de 59
afios (rango 31 a 86 aiios) (1)(36)(37)(38)(39(40)(41).

Los sinlomas gastroinlestinales (GIT) consisten en diarrea, dolor abdominal,
pérdida de peso. acompaiados de ataque al eslado general. desequilibrio
hidroelectrolitico: que generalmenie preceden a las manifestaciones culdneas por
varias semanas o meses: sin emharyo en algunos casos los cambios cubdneos son
iniciales: en los dos primeros casos comunicados por Cronkhite-Canada. la
histologia de los polipos correspondia al Lipo adenomatoso, y en estudios
posteriores se han delectado de Lipo bhamarlomatvso. De 55 pacientes, 8
presentaron  malignizacion, y 20 fallecieron por la enfermedad o sus
conplicaciones (homorragia. perforacion y sepsis) (39)(40)(41). Los pdlipos se
localizan en intesLino delgaco, raramenle en esofago o estémago: son pequeiios en
colon (0.5 a 1 cm): se ha descrito involucion esponldnea de los mismos. o bien
poslerior a la reseccion parcial de intestino (41).

l.a elioloyia del sindrome es desconocida. las manifeslaciones cutdneas pueden ser
secundarias a la sintomatologia GIT: a consecuencia de deficiente absorcion de
vilaminas, riboflavina, piridoxina. dcido nicolinico, dcido ascorbico: aunque
eslas hipotesis no han sido demostiradas. por lo que Jarnum y Jensen han concluido
que los cambios eclodérmicos no son debidos a deficiente absorcidén intestinal
(39).

Las wmanifestaciones cutdneas forman una Lriada que es necesaria para el
diagnostico y consisle en hiperpigmontacion cutdnea. alopecia y cambios ungueales
().

La hiperpigmentacion Licne un patedn reticular. afecta principalmente paimas.

dorso do manes  y brazos: y en menor frecuencia extremidades inferiores, cabeza.
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cuello y Lronco: no invelucra mucosa bucal: el examen histoldgico revela aunento
en la pigwentacion de la capa basal. sin hiperplasia melanocitica: y
adelgazamienlo de ribras coldgenas: las lesiones pigmentadas pueden desaparecer
espontdneamente y recidivan meses o afios previos a las manifestaciones digestivas
(1) (37)(38)(39)¢41).

La alopecia es rdpidamente progresiva (3 dias a 4 semanas). afecta inicialmenle
piel cabelluda y después los silios con pelo Lerminal, provocando alopecia
parcial o difusa de las dreas involucradas: el mecanismo es deconocido:
microscopicamente ta piel cabelluda presenta atrofia severa de la epidermis,
alrofia de algunos pelos. ausencia de pelo normal y de miscuto piloerector. Estas
manifestaciones pueden preceder a los sintomas GIT (136 (41).

El diagnostico de Sindrome de Cronkhite-Canada debe considerarse en cualquier
paciente con uwno o mis de fos canbios ectoadérmicos adquiridos  sefalados
previamente. debe acompafiarse de sintoms GH sugestivos de paliposis inlestinal:
por lo que requiersn valoracion gastroentereldgica. asi como  vigilancia
hidroelectrolitica y nutricronal; 1a cirugia se reserva para el Lralamiento de
las camplicaciones (intususcepetan, pralapse intestinal o matigoidady (1), El
prondslico es variable. Lentendo un rango de mortelidad del 40 a 60% (1)(36).
2.6. SINDROME DE VOM RECLINGHAUSEN O NEUROFIBROMATOSIS TIPO L (NF-1).

Fn 1882 Von Ree Binghausen desoribe dos pacientes con it iples manchas café con
leche. netrofibromas cotineos vy neurof eomas matani zados en eslomaga y duodeno,
denominando 4 la ent idad "Hotrofibromatons™  En 1937 Uisel domosted 1a presencia
de nodulos pigmentados en ol ivic de pacientes con HEL La asociacion de pequelas
manchas hiperpidmentadas ot asilas o ingles fue doscrita por Crose en 1964, In
1082 Ricardi propuaco gna clasifeacion que incluia 7 calegorias diferentes, pero

no Tue aceptada. debrdo o que Tos tipos TIT tiabod, IV (variante) y Vil Qoicio
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Lardio) no estaban bien diferenciados: por o que en 1987 se realizd el Congreso
de Neurofibromatosis en Bethesda, Maryland: y se propuso la clasificacién vigente
hasta el momento de Neurofibromatosis: estd dividida en 2 grandes grupos. e

incluyen Tos siguientes criterios (42)(43)(44):
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NEUROF I BROMATOSIS - TIPO 1 % B : e
A.- Seis o mds manchas café,conv1e¢ﬁe»>5;mm‘de diémepno en pre- plberes
y =15 mm en posL pubcles i R : ’
B.- Dos o mis neurorlbromas de cua]qu1er Llpo o un neuroribroma :
plexiforme: 5 : ‘ ’
C.- Signo de Crowe
D.- Glioma épLico i
E.- Nos o mis nddutos de Lisch (hamartomé de irisj
F.- Displasia de esfenoides o adelgazamiento dé Tabcorteza Gsea “ con o sin
pseudoartrosis. k
G.- Nistoria familiar de NF-1
* DIAGNOSTICO: 2 o mas de lous critﬁrios
NEUROF IBROMATOSIS TEPQ 2 **
A - Tumor neural bilaleral confirmado con TAC o RM
B.- Tumor neural unilateral:
Heurofibroma
Heningioma
Glioma
Schwanoma
Opacidad Yenticular subcapsular juvenil
C.- Ilistoria Tamiliar direcla de NIM-2

** DIAGHOSTICO: A+ C o6 B+ C

En vista de que ta WF-1 estd relacionada con la dermatologia, se describirdn a
continuacidn sus principales caracleristicas. tn 1980 se realizé la Fundacion

Nacional de Meurofibromatosis cn Hew York a Lravés de la organizacion de
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pacientes nfécLﬂdos por esla enfermedad (42).

la NFE es un trastorno com un patrén de herencia aulosémica dominante. la
afeccion genéltica cncontrada consiste en una mutacién en el cromosoma 17
(42)(45) (46 (47)(48). La incidencia es de 1:2,500 a 1:3.300 nacidos vives: no
exisle predominio en cuanto a 1a afeccion por sexo: y el 75% de casos acuden por
primera ves al médico antes de los 20 aios de edad (49).

L.as Manchas Café con Leche pueden identi ficarse al nacimiento o demorar hasta un
ailo en manifestarse: preceden a Tos tumores cutdncos: son diagndsticas en nimero
de 6 o mas. con Lamafio >Gmm on prepdberes y >15mn en post-paberes: pueden tener
ctalquicr lopogralia y en 24% de nifios puede ser la primera manilestacidn de
enfermedad:  la biopsia en impregnacion argénlica revela mayor canlidad de
metanina on los melanocilos y queratinocitos (16) (43).

Los Heurofibromas Perifdéricos se clasifican en cultdncos o subculdneos: los
primeros afectan epidermis y dermis, la mayoria aparecen como nodulos discrelos
de color Tigeramente violdceo y son de consistencia blanda o gelatinosa: miden
0.1 em hasta varios centimelros de didactro: son nuwerosos y afectan Lronco y
zonas expuestas: se acompanan de prurito (21%) y ocastonalmente son dolorosos:
se ha observado aumenty de tamaiio de las lr‘f.iémz-s durante el ombarazo (33% de
mujeres afectadas). Los negorol ibromas suboiddneos son menos Meecuentes y Lienen
dos Tormas: nodulos firmes v discrelos mnidos a un nervio. o bien Lienen un
desarrolio voluminoso de tejide subeutineo que en ocasiones aleansa e Lamano
enoriie (le Lumenr rovale): eodos ultimos se obaervan con mayor frecuencia en
cara, cranco. cuelto v Leonco, provocando deformidad de 1o region: cuando estos

tuores  denominados nearomes plesiformes. paquidermitocele o elefanlias

5

nearolibromatose son palpados. dan 1a sensacion de una bolsa §lena de gusanos:

el hueso subyacente puede aumentar de tamaiio vy provocar dotor, debilidad




muscular, atrofiay disminucion de la sensibilidad. Histolégicamente Tas lesiones
son circunscritas, no esldn encapsuladas. se cowponen de fibras de colagena
onduladas, delgadas y poco cosinofilicas: se disponen en bandas laxas con
diferentes direcciones. enLré ellas sc delectan nticleos ovalados o fusiformes
(16)(13)(50) .

lLos Meurofibromas son extirpados por cuestiones estélicas, o bien por dolor
intenso. Ricarddi en 1987 propone el uso de Kelotifeno para disminuir la
sintomatologia (prurito y/o dolor), asi como el tamafio del tumor (51).

El signo de Crowe consiste en manchas hiperpigmentadas, pequeiios, similares a
eftlides y esldn localizadas a axilas. o diseminadas a la region iligui"nal vy
axilar. Se consideran un hallazgo patognomonico de la enfermedad. Se deben a un
exceso de melfanosomas en las células de Malpighi. en algunas de las células
basales se observan melanosomas voluminosos que miden varios micrones de didmetro
(163(50).

E1 Glioma mds comin en NIl afecta al nervio y quiasma dplicos: la incidencia de
presentacion es en el 15% de pacienles: el diagndstico se realiza a Lravés de
RMN. cuya imagen revela todos los segmentos de las vias dpticas (esto no se
detecta con TAC): el gliuma Oplico corresponde a un AsLrocitoma Poliquistico
Grado 1 o 11 (42)(43).

Los nodulos de Lisch son lesiones superficiales alrededor de iris. se observan
con fampara de hendidura: en ocasiones san poco visibles y Iegan a medir hasta
Zmn <le didmelro: cuando Tos nodulos son maltiples pueden observarse a simple
visla. Se presenlan en el 3% de pacientes con HFL. Corresponden a hamartomas de
iris: generalmente apavecen en la pubertad. pero han sido observados en edades

wenores (42343,

Las alteraciones gseas consisten en w defecto de la pared de orbita posterior,
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que conlleva a exofLalmia pulsdlil. Otra alteracidon frecuente es xifoescoliosis
que  puede  alcanzar un angulo warcado comprometiondo la wédula espinal
(A (50)(H2). Las alteraciones cn el Sistema Hervioso Conlral en la NFT incluyen
hamartomas no neoplasicos, gliomas, peurofibromas plexiformes. neurofibroma
intragspinal. vy rectasia dural (42)(52). En el 25% de pacientes existen
newrolilromas  GIT: ofras estirpes histoldogicas son  leiomiomas, sarcomas,
neuroepitel tomas, ganglioneuromas: y Tos sitios de mayor afeccidn son yeywo,
estamago: wmenns frecuentes 1leo, ducdeno y colon. Sodlo en pocos casos se han
present.ado poliposis intestinal sin que exisla descripcion de la estirpe
histologica (DO (R (h6) .

2.7. SINDROHE: DE RUVALCABA-MYHRE-SMITH

Este sindrome fue descrito on 1980 porr Ruvalcaba. Hyhre y Smith: y le denominaron
Sindrome de Soto: commicaron el caso de un paciente con macrocefalia, deformidad
crancofacial.  alteractunes  esqueléticas, poliposis  inlestingl y  wanchas
hiperpiynent adas en propocio v glande. En 1983 Di Liberti v cols. commicaron
olros cases y asigraron a ba oot idad ef epontmo de Sindrome de Ruvalcaba Myhre-
Smith. U1 patron de herencia en esta entidad probablemente seq autosomico
dominante. La polipoisis atecta colon v ia estipe histologica os de Lipo
hamartumatosa, no e ha docomentado degeneracion maliana de dos polipns. Las
manchas hiperpiguent adas en pene {rencen an aspecto fentiginaso tanto clinica comg
histoldgicamente. fate windrome desatortunadamonte no ha sido estudiado con
profundidad. va que evisten pocos cason pabhicados en la Piteratura: por To que
debe sospechar co v todo deribalog ooty obdagndo a comeorto (137,

2.8, FIBROMAS LAXUS ASOCIADOS A POLIPOSIS IHIESTINAL.

P 987, Koy cols comantearon g anoo e yon entee frhromas Tasds y poliposis

adenonalosa e pacientes con aceomenbey; o presencia e polipos estaba
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relacionada con edades mayores de 50 afios y.-con 5.0 mds fibromas laxos (1)(58).
En 1985, Chobanian 'y cols realizaron un estudio en 100 pacientes a quienes se les
praclico colonoscopia por diferentes causas (hematoquezia. sangre oculta en
heces. - masa abdominal). y de éstos. 41 tuvieron polipos intestinales
(adenomatosos) y 47 tuvieron fibromas laxos: esta sociacion lue significaliva
(p<0.001). no hubo diferencias en relacion a edad y sexo (59)(60).

En 1986 Luck realizo un estudio colonoscopico en 187 individuos asinlomdticos que
eran familiares de pacienles con poliposis intestinal: y observaron poliposis
intesLinal en 18 sujetos, y el valor I)I'L‘(!iCUVO de fibromas 1axos con poliposis
fue de 18%. De igual manera. Gould enconlrd resultados similares en una poblacion
de 492 individuos. y de ellos, 266 Lenian fibromas Taxos y poliposis intestinal;
la prevalencia fue de 1.3 y el valor prediclivo posilivo fue de 10.2%; observaron
ademis que estos resullados no Licnen diferencia con la poblacion general. Por
lo que eslos dos Gltimos aulores insisten en que no existe una correlacion
predicliva enlre Mibromas Taxos y poliposis inteslinal(61)(62)(63).

Enorelacion a l1a Jocalizacion y Mrecuencia de fibromas de acuerdo a edad y sexo.
Banik realizo un esLudio on una poblacion abierta de 750 sujetos sanos con edades
de 1 a 90 afios: obsoervd que el 25% de hombres y el 21% de mujeres tenian [ibromas
laxos. y que Ta frecuencia aumenta con Ta edad (afeccion principal en la 5a.
década): on relacion al nimero de lesiones dermatologicas, ¢l 75% de pacienles
Luvieron menos de 3 lesiones por localizacan: las regiones anatomicas afecladas

fueron axilas (48%). cuello (353, ingurnal {2%) y olras como parpados. abdonen

¥ dorso (163 (6d) . b general . Jos Fibromas |axos son tumores blandos, plegados,

pequenos, del color de la piel o figeramente hiperpigmentados: no se malignizan.
¥y a nivel histologico estan constitaidos por papilomatosis. hiperqueratosis y

acantosis regular (HDUI6)H7).




 CAPITULO 3

MANIFESTACIONES CUTANEAS EN"PACIENTES CON.POLIPOSIS INTESTINAL

3.1, 0BJETIVOS:
En el presente-trabajo se plantearon dos objetivos primordiales:
1.- Conocer -la”frecuencia y el Lipo de manilestaciones cutdneas en paciehtes con

Poliposis-intestinal en el Hospital de Oncologia del Centro Médico Macional Siglo
L ‘

2.- Conocer cudles son los sindromes cutdneos asociados a Poliposis Intestinal

en el Nospilal -de Oncologia del Centro Médico Macional Siglo XXI..
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3.2. MATERIAL Y METODOS: .

Se reﬁ]izé un esludio prospectivo. observacional. “abierto, transversal y
descriptivo.

Se incluyeron aquellos pacientes con diagndstico previo de Poliposis Intestinal.
anviados det servicio de Coloproclologin y Endoscopia del HospiLlal . de Oncologia
deol Centro Hedico Macional Siglo XX1. Fueron interrogados y se liend un
cuesLionario escrilo: haciendo énfasis en la historia familiar y personal de
Poliposis Intestinal. Se realizo una exploracion dermatolégica meliculosa en la
ConsulLa Cxterna de Dermatolugio del Hospital de Especialidades det C.H.N. Siglo
XXE. por medio de dos dermatalogos, gquienes on forma conjunta concluyeron si
realmente las lesiones culdneas podrian integrar un sindrome de Poliposis
Inlestinal. Una ves localizada Ta lesion culdnea, se pocedio a realizar biopsia
de la misma: ta cual se envio al Servicio de Patologia del Hospital de Oncoloyia
del C.H.M. Siglo  XXI: éstas tueron procesadas con Lécnicas habiluales y
revisadas por dos patologos para corroborar el diagnostico. [n algunos casos, los
pacienles se enviaron a los Servicios de Oftalnologia y Radiologia, en busqueda
de manifeslaciones exbracut doeas

CRITERIOS DE INCLUSION: Se incluyeron Lodos aquellos pacientes de cualquier sexo,
sin limile de edad y con dingost ico previo de Poliposis Inbestinal a través de
esludios  con alta sensibilidad vy especificidad como son la videocolnnoscopia,
rectosignoidoscopia y/o colon por encema; enviados de la Consulta [xterna de
Coloproculologia y Pndoscopia del Hospital de Oncologia del C.H.H. Siglo XXI.

CRITERIOS DE EXCLUSION: Aquellos pacientes que recibieron radioterapia previa al

estudio,




VARIABLES DEPENDIENTES:. Fueron-losSindromes. Cutdneos:  Sindrome de Gardner,
Sindrome de Cowden. Sindrome de Huir-Tdrfe. NE-lJ;Sindrdme de Cromkhite-Canada,
Sindrome de Ruva1caba-hWhre-Smith"y  Ffbﬁoﬁ@s: Laxos  asociados a Poliposis
Intestinal. - ‘ e .k: :‘ k}‘: :

VARIABLE INDEPENDIENTE: Pacieiites con Poliposis’ Intestinal.

ANALISIS ESTADISTICO: Seyrealiznroh‘tabids~de dIstribucién de frecuencias y 'se

calcularon porcentajes.
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3.3. RESULTADOS.

Se estudiaron un LoLal de 40 pacientes que fueron caplados durante los meses de

Marzo a Octubre de 1994; Pero dos pacientes no reunieron los criterios: de Tos

38 restantes. 23 (60.5%) fueron honbres y 15 (39.5%) mujeres: con un rango de 6

a 80 aflos. Los giupos mds afeclados se encontraban entre la tercera y cuarta

“décadas de 1a vida. En 1a grafica 1. se muestra la distribucion por edad y sexo.

GRAYICA 1

DISTRIBUCION POR "EDAD
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i T

‘1120 2030 3100 4150 160 > 60
GRUPOS DE EDAD
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La primera parle de los resultados esld enfocada a los hallazgos observados en

relacion a la Poliposis Intestinal: posteriormente hablaremos sobre tas o

manifestaciones cutdneas y los sindromes clasificados.
E) tiempo de evolucidn de la Poliposis Intestinal. tuvo un rango de un mes a .28
anos: y en la mayoria de los casos fue menor de un afos de evolucion(31%): como

puede apreciarse on la grafica 2.

f : GRAFICA 1I :
EVOLUCION DE POLIPOSIS INTESTINAL

‘ Nu}t,\mngpn,c,\sos,"'

2-5 6-10
ANOS DE EVOLUCION
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Respeclo a 1a localizacién de la Poliposis.Intestinal, la:afleccion a todo el

colon .se presenté en 22 pacientes (57%): récto—#igjmoides en- 4 bécientes

(11%) :colon transverso 4 pacienles (11%}: - colon ascenderile 3,pac1‘éntes (8%):)’ N '

dos sitios afeclados en 5 casos (13%): como se muestra en la grafica 30

GRAFICA TII

NUMERO D¥ CASOS
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Los estudios. histopatolégicos -de estos-pélipos mostraron que 22 pacientes (68%)
tenian_. pdlipos ‘adéhométoso;: 10 pacientes (26%) tenian de tipo mixto
(adenomatoso. Lubular. -hiperpldsico, planos. y displdsicos): y en 2 pacienies

(6%) fucron il‘llbl”ill'OS: puede observarse este hallazgo en 1a grdfica 4.

GRAFICA IV

- TIPOS HISTOLOGICOS PE POLIPOS

ADENOMATOSO0S

1 _TUBULARES
! 2

MIXTOS
10

32



Un dato interesante ohservado en 1a pql)laci‘r‘)n est‘udiada» es'que casi en el 70% de
pacientes pl"eschtabnh'i uythk ‘ahLéceddnté . ra[kni 1 i'dr‘ directo o' .indirecto " de
adenocarcinoma de colon: Yy ademas 8 pacancs esLaban afchados por cdncer de
colon: se muestra en 1a glaflca 5.
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En relacidn a las manifestaciones extracutdneas que Luvieron Lrascendencia para
ta clasificacion siudromdlica, se enconLraron Tos siguientes datos: dos pacientes
tenian maculopalia retiniana, 6 pacientes presentaron osteomas de créneo, un
paciente tenia antecedente de carcinoma ncuroenddcrino de pdncreas, y una
paciente Lenta meldslasis a ovario.

En la poblacion estudiada 30 pacientes (78.4%) tuvieron manifestaciones
dermatolégicas: y de éstos. 12 pacientes (10%) presentaron 2 lesiones diferentes:
y en orden de frecuencia son: Tibramas laxoes en 22 pacientes (73.33%); manchas
lenliginosas en 4 (13.33%): wanchas café con leche en 4 (13.33%): quisLtes
epidermoides en 4 (13.33%): Tipomas en 4 (13.33%): hiperpigmenlacion macular
difusa en 2 (6.6%) y Cumor desmoide en un caso (3.3%). Estos dalos se muestran

en la Grafica 6.
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Los pacientes con fibromas laxos tenfan un rango de edad de 6 a 65 afios: pero-8
pacientes (36.36%) eran menores de 33 afos. y en la mayoria de‘ éstos, la
evolucion de los librowas precedia al diagndstico de Poliposis Intestinal: ademds
en 4 pacientes jovenes el nimero de lesiones fue mayor de 8 (sefialados con
asterisco en el cuadro 1). Las regiones anatémicas afectadas fueron en orden de
frecuencia: -cuelio en 9 pacienles; axilas 8 pacientes: perianal 3 pacientes:

inguinal 2 pacientes: y en 4 casos habian 2 sitios afectadus.

CUADRO 1
FIBROMAS LAXOS
i | EVOLUCION EVOLUCION DE
EDAD 1} poLiposis FIBROMAS
6 2/12 : |
6 | a2
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Respecto al reslo de lesiones culineas observadas. se puede sefialar lo sigujente:
la evolucion en el 80% de las lesiones cutdneas precedian al diagnéstico de
Poliposis Inteslinal: ademis con la mayoria de estas lesiones fue posible
integrar un Lolal de 6 sindromes: un caso de NF1, un Sindrome de Muir-Torre, 3
casos de Sindrome de Gardner y un Sindrome de Peutz-Jeghers: los cuales serdn

descrilos en 1a siguiente seccidn,

3.4, TLUSTRACTON DE CASOS CLINICOS.

Se inlegré un caso de Enfermedad de Von Reclinghausen (NF1) en un masculino de
21 afios de edad: con mitLiples minchas café con leche de 20 ahos de evolucion.
de diferentes tamaiios (2-15 cm) . diseminadas a tronca. extremidades superiores
e inferiores. moltiples Cibromas en dorso: un neurofibroma plexiforme en piel
cabelluda; signo de Crowe (+); en el colon por enema se idenLilicaron 2 pequeiios

polipos en colon transverso. En las figuras 1.2 y 3 se muestran las lesiones

cutdneas comenladas .
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Se clasifice un Sindrome de Muir-Torre en una paciente del sexo femenino de 58
aiios de edad; quien tenia adenccarcinoma de colon y colectomia barcial 2 afios
previos al estudio: posteriormente se realizo rectosigmoidoscopia'y observaron
poliposis adenomatosa en colon ascedente; la revision dermatologica mostro 1a
presencia de hiperplasias sebdceas y un adenoma sebdceo en 1a regién frontal: un
dato relevante fue que las lesiones cutédneas precedian al diagnéstico de

adenocarcinoma; ya que tenian 8 afios de evolucion, En 1a figura 4 se muestran 1as

lesiones cutdneas.

frg. 4

Hiperplasias y Adenomas Sebdceos
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Una paciente del sexo femenino de 60 afios de edad tenia Sindrome de Gardner en
base a que presentd poliposis agenomatosa en colon ascendente de un mes de
evolucién: cuando se realizg ¢l estudio dermatolégico se palparon tumoraciones
de consistencia pétrea en crénzo y a1 soliciter rediogratias simples de créaneo
¥y T.AC. se corrchoraron csteomss mAtiples: precentaba ademés dos quistes

epidermoides en dorso de 16 sfos de evsluciin: duraqte la adoles

extirpsdo un Vipoma en antebrazo s lrar directo de

adenocarcinema de colon. £n las f

y dceas.




Se integrd un caso de Sihdrome de Gardner en un paciente del sexo masculino de
61 aﬁos_de edad: tenia poh’bosis adeniomatosa en todo colon de 4 afos de
evolucién:  durante 1ak cirugia se detecté un tumor desmoide de mesenterio que
media 15-cm de’ didmetro:: se- extripd y se realizé colectomia total. En la
exploracion dermatoldgica se detecté un lipoma retroauricular derecho de 7 afios
de. evolucién. Fue enviado al servicio de Oftalmologia donde observaron
maculopatia retiniana. Se realizé una radiografia simple de crineo y se

reportaron 2 osteomas. En Ja fig. 7 se muestran las lesiones cutdneas.

Fig. /

Lipoma Retroauricular
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Un tercer caso de Sindrome de Gardner fue clasificado en un paciente masculino
de 21 afios de edad. tenia poliposis adenomatosa multiple de 8 afios de evolucion,
presenté un Ltumor neuroendécrino de pancreas de 6 meses de evolucion. Se
detectaron milliples quistes epidermoides pequefios en espalda y dorso de manos
de 10 afios de evolucidn: asi como un lipoma en piel cabelluda de un afio de

evolucion. En la fig. 8 se muestran los quistes epidermoides de dorso de mano.

Fig.8

Quistes Epidermoides
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Se clasificé como Sindrome de Peutz-Jeghers a un paciente del sexo masculino de ’

5 ‘ailos de evolucidn:

23 aiios de edad. quien tenia poliposis adenomalosa de 5
maculopaltia retiniana desde la infancia y manchas hiperpigmentadas en labios.
Ademds presentaba antecedente de adenoacrcinoma de colon en familiar directo

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

fig @

Hanchas hiperpigmentadas
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3.5. CONCLUSIONES : »

Las manircstacionéskcutdneas en pacientes con Poliposis Intestinal se presentaron
en el 78.4% (30 pacientes) en esta serie. Las lesiones observadas incluyeron:
fibromas 1axos . manchas café con leche, hiperpigmentacion macular difusd. manchas
hiperpignantadas mucocutdneas, quistes epidermoides. Tipomas y Lumor degmoide.
Un dalo relevante fue que la mayoria de estas lesiones aparecieron antes de
diagnosticarse 1a poliposis intestinal (rango de 1 a 12 afios) en 30 pacientes
(80%).

Sin duda alguna. Tos fibromas laxos tuvieron una incidencia alta, ya que
afeclaron al 73% de pacientes (22 casos): 8 de éstos eran menores de 33 afios. La
localizacidn de libromas fue inusual en 3 pacientes jovenes, ya que afectaban
Ta region perianal. £} nimero de lesiones fue variable (2 a 18) y en 4 pacienteé :
Jjévenes se observaron mis de 8 fibromas laxos. :
Las wanifestaciones exlracutdneas fueron importantes para la integracion g
diagnostica: y se idenlificaron maculopaltia retiniana (2 casos): osteomas:en
crineo (3 pacientes); y carcinoma neuroendécrino de péncreas (1 paciente).

Se realizd la asociacién de todas las manifestaciones y con ello se pudieron
integrar 6 sindromes: 3 casos de Sindrome de Gardner que correspondid al 7.8% de
Ta poblacion esludiada: un caso de Sindrome de Von-Reclinghausen (2.6%): un caso
de Sindrome de Muir-Torre (2.6%) y un caso de Sindrome de Peutz-Jeghers (2.6%).
Un dato relevante observado fue el antecedente de adenocarcinoma de colon en
familiares directos (padre o madre), manifestado en casi el 70% de pacientes:

ademds 8 pacientes (21%) eslaban afectados por esta patologia.
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CAPITULO 4
DISCUSION

l.as manifestaciones cutdneas en pacienles con Poliposis Intestinal generalmente

semani fiestan antes del diagnéstico digestivo: lo que tiene imporlancia respecto -

al estudio completo 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
manifestaciones precedieron al diagndstico gastrointestinal.

En ocasiones es dificil integrar los sindromes de Poliposis Intestinal, ya que
se requieren de diferentes criterios: pero en caso de encontrar una lesidn
dermatoloygica sospechosa. deben buscarse de manera intencionada mds datos para
el diagndstico Minal. Ademds es imporlante seiialar que en el caso de rm_niHares
de pacientes con poliposis intestinal que presenten las lesiones cutdneas ya
sefialadas, deben vigilarse y estudiarse por el alto riesgo de manifestar
adenocarcinoma de colon.

[n refacién a los Sindromes de Poliposis Intestinal: es mis frecuente el Sindrome
de Gardner. 1o cual pudo comprobarse en esta serie; octpando una incidencia del
7.8%: otros autores han comunicado una incidencia del 8.5% a 60% de los pacientes
con P.C.F. Las edades de presentacién de Tlas lesiones culdneas también
precedieron a las manifestaciones GIT. l.a asociacion con adenocarcionoma de colon
se manifesld en un caso. asi como un tumor neuwrcendocrino de pancreas en olro
pacienLe: to que habla de 1a degeneracion maligna en este sindrome y de la
vigilancia que debe 1levarse a cabo.

los otros Lres sindromes observados son menos frecuentes: cabe sefialar que el
Sindrome de Huir-lorre y Ta NP1 no son considerados dentro de la clasificacion
de Poliposis Inleslinal: pero en visla de que nuestros pacienles presentaron

afeccion GIT cousideramos importante incluirlos.
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En todos los pacientes con i:p]iposis intestinal debe realizarse un estudio
integral incluyendo 1a revision dermatolégica: puesto que el pronéstico cambiaria
por completo si se lograra integrar el diagnostico sindromitico tempranamente.
[n vista de que los fibromas laxos se presentaron en un porcentaje considerable
de pacientes. por 1o que es importante hacer las siguientes consideraciones: este
es un estudio observacional. por lo que es necesario un estudio comparativo para
determinar si realmente estas lesiones pueden considerarse como marcadores

cutdneos en pacienles con Poliposis Intestinal.
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