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Hematoxilina-eosina x100. En la dermis se observa
una proliferacion vascular, infiltrado mixto y células gigantes
multinucleadas de contornos angulados.

como casual, aunque seria necesaria una serie mas amplia
de pacientes para asegurarlo con certeza.

El AHCM generalizado es extraordinariamente raro,
teniendo constancia de tan solo tres casos en la literatura
revisada. Aportamos un nuevo caso de AHCM generalizado
sin asociacion a ninguna otra enfermedad.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.

Al Dr. Luis Requena por su colaboracién en la confirmacion
del diagnostico.
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Hamartoma folicular basalioide localizado
y nevus azul epitelioide de presentacion
simultanea en una paciente de 44 anos

Simultaneous Presentation of Localized
Basaloid Follicular Hamartoma and Epithelioid
Blue Nevus in a 44-Year-0Old Patient

Sr. Director:
El hamartoma folicular basalioide es una neoplasia benigna

poco frecuente, cuya imagen histoldgica es muy parecida
a la observada en el epitelioma basocelular infuldibulo-

quistico y en el tricoepitelioma. Existen casos familiares
y esporadicos, generalizados o localizados, algunos asoci-
ados a enfermedades autoinmunes y fibrosis quistica. Se ha
descrito una mutacion del gen PTCH en algunos de estos
pacientes, similar a la que aparece en el sindrome de Gorlin
y en hasta el 50% de los epiteliomas basocelulares aislados.

El nevus azul epitelioide es una neoplasia benigna cuyo
diagnostico histologico es complejo por su similitud con el
melanocitoma. Tiene una fuerte asociacion con el sindrome
de Carney.

Presentamos el caso de una paciente de 44 anos, sin
antecedentes de interés, que consultd por una lesion de
evolucion indeterminada localizada en la espalda. La lesion
habia sido previamente biopsiada en otro centro con el
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Figura 1

A. Placa fibrosa en la escapula izquierda. B. Patron dermatoscopico: patron globular y en empedrado con areas blan-

quecinas, rosadas y grisaceas profundas, tapones corneos y quistes de milio.

diagnostico histologico de «nevus». A la exploracion se
observaba una placa fibrosa blanquecina, de aspecto cica-
tricial de 2,5cm de diametro en la escapula izquierda. Al
examen dermatoscopico se apreciaba un patrén globular y
en empedrado con areas blanquecinas, rosadas y grisaceas
profundas, tapones corneos y quistes de milio (figs. 1A'y B).
La paciente también presentaba una papula azulada pedic-
ulada en la cara lateral izquierda del cuello, de tiempo
de evolucion indeterminado y asintomatica. Ambas lesiones
fueron extirpadas.

El estudio histoldgico de la lesion de la espalda mostré la
presencia en dermis superficial y media de una proliferacion
epitelial y basalioide que formaba nidos sélidos y cordones
con diferenciacion folicular y presencia de quistes corneos
(fig. 2). La lesion localizada en el cuello correspondia con
una proliferacion dérmica de células melanociticas ovoideas
y fusiformes intensamente pigmentadas, que se agrupaban
formando tecas y cordones y acompafnaban a los anejos cuta-
neos en el seno de un estroma escleroso (fig. 3). En funcion
de estos hallazgos histologicos se llego al diagnostico final
de hamartoma folicular basalioide y nevus azul epitelioide
respectivamente.

El hamartoma folicular basalioide es una neoplasia
benigna poco frecuente derivada de los foliculos pilosos que
fue descrita por primera vez por Brown en 1969'. Existen
5 formas de presentacion:

1. Generalizada y adquirida: asociada en ocasiones
a enfermedades autoinmunes como el lupus eritematoso
sistémico y la miastenia gravis. Las lesiones se localizan
predominantemente en la cara en las zonas periorificiales.

2. Hereditaria congénita generalizada: puede asociar
otros defectos ectodérmicos como hipotricosis y depresiones
puntiformes palmoplantares y fibrosis quistica.

3. Familiar generalizada, sin asociaciones: aparece en la
caray en la zona genital.

4. Unilateral lineal: suele seguir las lineas de Blaschko.
Puede estar presente al nacimiento o aparecer en la infan-
cia.

5. Localizada: descrita en 1992, habitualmente en el
cuero cabelludo.

Histologicamente en todas las formas clinicas de hamar-
toma folicular basalioide se encuentran hallazgos similares
consistentes en foliculos afectos reemplazados por cordones
epiteliales de dos o tres hileras de espesor, que emergen
desde el eje folicular, dispuestos a veces en «candelabro

Figura 2 Lesion constituida por nidos de células basalioides
y quistes corneos que se disponen en la dermis en relacion con
los foliculos pilosebaceos (H-E, x100).

invertido» y pequenos quistes infundibulares. Es posible
que estos Ultimos sean los causantes de la imagen der-
matoscdpica de los tapones corneos y los quistes de milio.
El estroma que rodea a la lesion es pobre y fibrotico.

Figura 3  Proliferacion melanocitica dérmica de células epite-
lioides y fusiformes, algunas intensamente pigmentadas, en el
seno de un estroma colageno (H-E, x40).



CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

235

El principal diagnostico diferencial debe hacerse con
el carcinoma basocelular infundibuloquistico y con el
tricoepitelioma, ambos también derivados del foliculo
piloso. En el hamartoma folicular basalioide se apre-
cia un mayor foliculocentrismo, con menor afectacion de
la dermis interfolicular que en el carcinoma basocelular
infundibuloquistico?. De todas formas, en casos de carci-
nomas basocelulares infundibuloquisticos incipientes, estas
diferencias no son tan claras y hay autores que postulan que
pudiera haber una superposicidn entre estas dos entidades’.
El gen PTCH es un gen supresor tumoral que codifica una
proteina receptora transmembrana celular. Las mutaciones
del gen PTCH estan implicadas en la tumorogénesis de neo-
plasias epiteliales basaliodes, como los tricoepiteliomas y
los carcinomas basocelulares. Estan presentes en hasta el
50% de los carcinomas basocelulares esporadicos, asi como
en el sindrome de Gorlin. Al igual que sucede en estos
tumores, el hamartoma folicular basalioide presenta muta-
ciones en el gen PTCH, pero estas son diferentes y menos
frecuentes que en aquellos, lo cual es consistente con su
comportamiento benigno*. Por esta razon, se postula una
posible relacion entre estas entidades. Otra caracteristica es
que los marcadores de proliferacion celular, como el Ki-67 o
el PCNA, tinen con menor intensidad el hamartoma folicular
basalioide que el carcinoma basocelular infundibuloquistico.

El nevus azul epiteliode fue descrito por Carney en 1996
como parte del complejo de Carney (que incluye la presencia
de mixomas cutaneos y cardiacos, lentiginosis, hiperactivi-
dad endocrina, tumores testiculares y schwannomas, etc.
entre otros hallazgos) aunque puede aparecer también de
forma aislada®. Histoldgicamente se observan melanocitos
intensamente pigmentados epitelioides y fusiformes, con
nucleolos prominentes, a veces sin maduracion en profundi-
dad, que penetran hasta la dermis profunda. El diagnostico
diferencial histologico debe hacerse con el nevus de Spitz
y con el melanocitoma®’. El diagndstico diferencial his-
tologico con esta Ultima entidad es en ocasiones dificil, si
bien en el melanocitoma la ulceracion ocurre mas frecuente-
mente.

En nuestra revision bibliografica (realizada en Pubmed
en marzo de 2010 introduciendo los términos «nevus azul
epitelioide y hamartoma folicular basalioide») no hemos
encontrado descrito ninglin caso de nevus azul epitelioide
aislado, no asociado al sindrome de Carney y hamartoma
folicular basalioide en un mismo paciente. Por el momento
no sabemos si esta asociacion es fruto de la casualidad o
puede tener mayores implicaciones.

Como conclusion, nos gustaria destacar que aunque
el hamartoma folicular basalioide comparte caracteristi-
cas con el carcinoma basocelular infundibuloquistico, su
pronostico y tratamiento es diferente, por lo que es impor-
tante un buen diagnostico diferencial histologico para evitar
tratamientos agresivos en este tipo de tumores benignos.
Por otra parte, el nevus azul epitelioide debe hacernos con-
siderar la posibilidad de un complejo de Carney. Es vital el

diagndstico diferencial histoldgico del nevus azul epitelioide
con el melanocitoma, dada la potencial malignidad de este
altimo.

Por ultimo, nos parece de especial interés la descrip-
cion dermatoscopica del hamartoma folicular basalioide, ya
que en nuestra revision bibliografica no hemos encontrado
referencias previas.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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