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Resumen.—El colagenoma o nevus colageno del tejido conec-
tivo es una malformacion hamartomatosa de la dermis ca-
racterizada por la proliferacién de tejido coldgeno normal.
Pueden ser congénitos o adquiridos, solitarios o multiples, y
hereditarios o esporadicos. Las formas solitarias son espora-
dicas, no se asocian a ninguna enfermedad, y pueden apare-
cer en cualquier parte del cuerpo. Histolégicamente se ob-
serva un aumento de fibras coldgenas de la dermis y una
disminucién variable de las fibras elasticas. Presentamos el
caso de una nifia con una forma gigante de colagenoma ce-
rebriforme solitario en la region lumbar de la espalda.

Palabras clave: colagenoma solitario cerebriforme, nevus del
tejido conectivo.
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INTRODUCCION

Los nevus del tejido conectivo son lesiones nodula-
res o en placa de consistencia firme que aparecen so-
bre cualquier zona de la superficie cutanea. Estan pre-
sentes desde el nacimiento o aparecen en los
primeros anos de la vida, pueden ser solitarios o mul-
tiples, y hereditarios o esporadicos. Se consideran ha-
martomas mas que verdaderos tumores, y se caracte-
rizan histolégicamente por la proliferacién del tejido
conectivo, a expensas del coldgeno (colagenomas), de
las fibras elasticas (elastomas), o de los proteoglicanos
del estromal. Presentamos el caso de una nina con
una forma inusualmente extensa de colagenoma ce-
rebriforme en la espalda en la que no se detect6 nin-
guna anomalia sistémica asociada.

CASO CLINICO

Una nina sana de 13 anos acudi6 a nuestra consul-
ta para valoracién de una lesién cutinea congénita en
la espalda. En el momento de nacer, la nina habia pre-
sentado una lesion apenas perceptible en la zona afec-
tada, pero, con el paso de los anos, ésta habia engro-
sado notablemente. Ningin miembro de la familia
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SOLITARY GIANT CELL COLLAGENOMA

Abstract.—Collagenoma or collagen nevus of the connective
tissue is a hamartomatous malformation of the dermis, char-
acterized by a proliferation of normal collagen tissue. This may
be congenital or acquired, solitary or multiple, hereditary or
sporadic. The solitary type are sporadic, not associated with
any disease, and may appear on any part of the body. Histol-
ogy studies show an increase of collagen fibers in the dermis
and a variable decrease in elastic fibers. We discuss the case
of a child with a solitary giant cerebriform collagenoma on the
lumbar region of her back.

Key words: solitary cerebriform collagenoma, nevus of the
connective tissue.
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referia patologia cutanea similar, ni la paciente pre-
sentaba lesiones semejantes en otras partes del cuer-
po. No existian antecedentes familiares de interés, y el
desarrollo psicomotor de la nina era normal. En la ex-
ploracion fisica se apreciaba una extensa lesion cuta-
nea pigmentada en la region lumbar de la espalda,
de aproximadamente 20 cm de didmetro, superficie
cerebriforme, consistencia firme y limites mal defini-
dos (fig. 1). El estudio histol6gico demostré un au-
mento del espesor dérmico a expensas de una dermis
reticular ensanchada y ocupada por gruesas bandas
de colageno irregularmente dispuestas (fig. 2). La tin-
cién con orceina demostré una clara disminucién de
fibras eldsticas en la dermis reticular. La exploracion
neuroloégica, el ecocardiograma y la tomografia axial
computarizada (TAC) craneal fueron normales. Con
el diagnostico de colagenoma cerebriforme solitario
gigante, se valor¢ tratamiento quirtrgico de la lesion,
descartandose el mismo dada la ausencia de sintoma-
tologia y las inevitables secuelas cicatriciales.

COMENTARIO

El colagenoma o nevus colageno del tejido conecti-
vo es una lesion hamartomatosa de la dermis caracte-
rizada por la proliferacién de tejido colageno normal.
Desde el punto de vista clinico, se trata de lesiones no-
dulares o en placa del color de la piel normal o leve-
mente pigmentadas, de consistencia firme, superficie
polilobulada y limites mal definidos. En los casos en
los que la proliferacién dérmica es mas intensa, llegan
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Fig. 1.—Aspecto clinico de la lesion. Extensa placa de superficie
corrugada en la zona lumbar de la espalda.

a adoptar un aspecto cerebriforme. Existen formas fa-
miliares, como los colagenomas cutaneos familiares,
una forma multiple de herencia autosémica domi-
nante que afecta fundamentalmente a tronco y extre-
midades superiores, y puede asociar trastornos cardio-
vasculares y sistémicos??, y las placas chagrin o shagreen
de la esclerosis tuberosa, y formas esporadicas, en las
que se incluyen los colagenomas eruptivos, clinica-
mente similares a los colagenomas multiples pero sin
componente hereditario, y los colagenomas solitarios,
que pueden aparecer de manera aislada o en el con-
texto del sindrome Proteus.

Los colagenomas solitarios pueden aparecer en
cualquier parte del cuerpo, habiéndose descrito loca-
lizaciones inusuales como el labio mayor de la vulva* o
la palma de la mano®. La presencia de colagenomas
cerebriformes en la planta del pie es un hallazgo tipi-
co pero no patognomonico del sindrome Proteus, ya
que se han descrito casos no asociados al mismo®1?,
Apenas existen formas gigantes solitarias como la que
presentaba nuestra paciente publicadas en la literatu-
ra*!!. Solamente hemos encontrado un caso de cola-
genoma gigante clinicamente similar al nuestro, pero
en el que se asociaba una esclerosis tuberosa y que,
por tanto, corresponderia a una placa shagreen!!.

Se desconoce la etiopatogenia de la enfermedad.
Segun algunos autores, la aparicion de los colageno-
mas pudiera estar condicionada por los traumatismos
de repeticion, ya que son mds frecuentes en pies, ro-
dillas y nudillos de deportistas'?. Histologicamente, las
lesiones se caracterizan por la proliferacion de tejido
conectivo a expensas del aumento de fibras colagenas,
con la consiguiente disminucién proporcional de fi-
bras eldsticas, que en ocasiones aparecen fragmenta-
das y de apariencia anormal’®. En algunas ocasiones,
los hallazgos histolégicos son tan sutiles que es nece-
sario comparar los cambios del tejido conectivo con
los de la piel sana circundante, por lo que se reco-
mienda tomar la biopsia de un borde de la lesion, in-

Fig. 2.—El estudio histolégico con hematoxilina-eosina puso de ma-

nifiesto una acantosis irregular con elongacién de la red de crestas

e hiperquertosis ortoqueratésica en la epidermis. La dermis papilar

estaba homogeneizada, y anchas fibras colagenas de disposicion
irregular ocupaban la dermis reticular. (HE, x10.)

cluyendo piel sana y afecta. Desde el punto de vista
ultraestructural, se sabe que el componente principal
de las lesiones es el colageno I, el cual, por un lado
no se degrada con normalidad debido a un defecto lo-
cal de colagenasa, y, por otro, es producido en exceso
por los fibroblastos de la zona'%.

El diagnéstico diferencial de las formas solitarias
debe establecerse fundamentalmente con las placas
shagreen de la esclerosis tuberosa, enfermedad neuro-
cutdanea cuyos rasgos clinicos son distintivos. El tinico
tratamiento posible es la extirpacion quirdrgica, siem-
pre que el resultado cosmético final sea aceptable, ya
que no existe riesgo de malignizacion.

En resumen, presentamos el caso de un colageno-
ma cerebriforme localizado en regién lumbar no aso-
ciado a ninguna enfermedad sistémica. El gran tama-
no es inusual, y aunque la localizacion es la misma de
las placas shagreen, se descarto la existencia de una es-
clerosis tuberosa concomitante.
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