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Resumen.—Presentamos el caso de un paciente con facoma-
tosis pigmentoqueratotica (FPQ) que desarrollé varios carci-
nomas basocelulares sobre lesiones de nevo epidérmico en
la edad adulta. La FPQ muestra una incidencia elevada de de-
sarrollo de lesiones malignas tanto sobre el componente de
nevo sebaceo o epidérmico como sobre el nevo spilus.
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INTRODUCCION

El término facomatosis pigmentoqueratética (FPQ)
hace referencia a un sindrome poco frecuente descri-
to por primera vez por Happle! basandose en una se-
rie de 8 casos previamente publicados en la literatu-
ra?®. Desde entonces se han descrito otros 9 casos
mas®!*. La FPQ consiste en la coexistencia de un nevo
epidérmico o sebdceo con distribucién en lineas de
Blaschko con un nevo spilus o lentiginoso moteado
con disposicién en patrén de tablero de ajedrez!!; se
ha descrito, ademas, la asociaciéon con algunas altera-
ciones extracutaneas (neurologicas, oftalmologicas y
esqueléticas), de las que las mas frecuentes son la he-
miatrofia, la disestesia e hiperhidrosis segmentarias, el
retraso mental, las convulsiones, la sordera, la ptosis
palpebral y el estrabismo®!!12,

El mecanismo propuesto para la aparicion de la
FPQ es el fenébmeno genético conocido como «man-
chas gemelas» no alélicas'®!%. Llamamos manchas ge-
melas a dareas de tejido mutante que difieren entre si
y del tejido normal circundante!®. Las manchas geme-
las no alélicas combinan lesiones névicas de compo-
nente celular diferente. Pueden presentarse como le-
siones extensas o «aberrantes», lesiones gemelas en
aposicion o lesiones gemelas en dreas correspondien-
tes contralaterales. Se ha acunado el término didimo-
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MULTIPLE BASAL CELL CARCINOMAS ON
PHACOMATOSIS PIGMENTOKERATOTICA

Resumen.—\\e present a patient with phacomatosis pigmen-
tokeratotica (PPK) who developed several basal cell carcino-
mas on epidermal nevus lesions in adult life. PPK shows an
elevated incidence of development of malignant lesions both
on the sebaceous or epidermal nevus component as well as
on the nevus spilus one.

Palabras clave: twin spots, mosaicism, tumors.
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sis (del griego didymos, gemelos) para hacer referencia
a este fenémeno.

Para la generaciéon de manchas gemelas no alélicas
se propone que, en un estadio precoz de la embrio-
génesis, un organismo heterozigoto para dos mutacio-
nes recesivas diferentes puede, mediante recombina-
ci6én de cromosomas homoélogos o no homoélogos, dar
lugar a dos células, las cuales daran lugar cada una de
ellas a dos clones diferentes que seran homozigotas
para cada una de las mutaciones!*!5. Estas mutaciones
se manifestaran en forma de mosaico y ambas lesiones
cutdneas se presentardn en intima aposicién o inclu-
so imbricdndose.

Presentamos un caso de FPQ), previamente publica-
do'®, que desarroll6 varios carcinomas basocelulares
sobre las lesiones de nevo sebaceo.

CASO CLINICO

Un varén de 27 anos'® presentaba, desde el mo-
mento del nacimiento unas placas de alopecia de su-
perficie lisa, amarillentas, en el cuero cabelludo y en
la cara. En el cuello y en el tronco mostraba multiples
placas marrondceas y verrucosas que se distribuian si-
guiendo las lineas de Blaschko. Estas lesiones eran
mas prominentes en la mitad izquierda del cuerpo,
seguian un patrén a modo «de fuente» en la espalda
y se paraban de manera brusca al llegar a la linea me-
dia abdominal. El examen fisico demostraba una pto-
sis palpebral izquierda. Se llevé a cabo un estudio
completo incluyendo hemograma, bioquimica, elec-
trocardiograma, electroencefalograma y ecografia ce-
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Fig.1.—Papulas sobre lesiones de nevo epidérmico en el tronco.

rebral, con resultados normales. Una biopsia de las
lesiones de la espalda y del cuero cabelludo mostré
un nevo epidérmico con diferenciacién sebacea.
Alos 5 anos, el paciente desarrollé un nevo spilus en
la mitad derecha del cuerpo, contralateral al nevo se-
baceo. Las lesiones en cuero cabelludo permanecian
estables. El desarrollo mental y general del paciente
era normal, y presentaba ptosis palpebral izquierda,
estrabismo interno, escoliosis lumbar e hipertrofia
del paladar izquierdo. Se realizaron una radiografia
y una tomografia axial computarizada (TAC) de cra-
neo, con resultados normales. Una biopsia de la le-
sién pigmentada en la espalda mostré un nevo mela-
nocitico juntural sobre una lesiéon lentiginosa que,
junto con la clinica, confirmaba el diagnoéstico de
nevo spilus.

El paciente acudi6 a consulta por la aparicion de
tres papulas de coloracién carnosa sobre el nevo se-
baceo (fig. 1). Se procedi6 a la extirpacion de estas
lesiones y el estudio histolégico mostré la aparicion de
agregados de células basaloides organizados en islo-
tes celulares que fueron diagnosticados de carcinomas
basocelulares. En una de ellas, la simetria, el aspecto
claramente circunscrito de la lesion y la presencia de
una grieta de retraccion entre el estroma tumoral y la
dermis adyacente planted la posibilidad de un trico-
blastoma, aunque la disposicién del tumor con su eje
mayor en sentido horizontal, asi como el predominio
del componente epitelial sobre el estromal entre
otros, llevé al diagnéstico final de carcinoma basoce-
lular, aunque con un componente hamartomatoso

Fig. 2.—Proliferacion circunscrita de células basaloides con una grie-
ta de retraccidn entre el estroma tumoral y la dermis. (Hematoxilina-
eosina, x 10.)

Fig. 3.—Proliferacion multicéntrica de células basaloides junto con
ulceracion en la zona central de la lesion. (Hematoxilina-eosi-
na, x 40.)

(fig. 2). En las otras dos lesiones, los islotes de células
basaloides que colgaban de la epidermis, asi como la
asimetria y la ulceracién llevaron al diagnéstico de
carcinoma basocelular (fig. 3).

DISCUSION

El nevo sebdceo es un hamartoma que afecta a la
epidermis, las glandulas ectépicas ecrinas, las apocri-
nas y los foliculos pilosos. Se manifiesta como una
placa redondeada u ovalada, bien circunscrita, con
superficie rugosay color amarillento. A lo largo de la
vida del individuo, no es infrecuente la asociaciacion
del nevo sebdceo con otras entidades histolégicas,
benignas y malignas, en la misma localizacion. Segin
una serie de 366 casos de nevo sebdceo!?, las lesiones
mas frecuentemente asociadas a éste son la verruga
virica (4,09 %), el siringocistoadenoma papilifero
(3,27 %), el tricoblastoma (2,18 %) y el carcino-
ma basocelular (1,91 %). Muchas series publicadas
anteriormente coinciden en senalar el siringocis-
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TABLA 1. CASOS DE FACOMATOSIS PIGMENTOQUERATOTICA QUE HAN MOSTRADO DEGENERACION MALIGNA

DE ALGUNO DE LOS COMPONENTES NEVICOS

Referencia Edad Sexo Malignizacion nevo sebadceo Malignacion nevo spilus

Goldberg et al® 33 F Ca basocelular No

Misago et al* 26 M Ca basocelular No

Tadini et al" 32 F No MM Clark Il
Lagenbach et al™ 53 M Ca basocelular No
Mtnez-Menchon et al™ 24 M Ca basocelular MM Clark Il
Presente caso 27 M Ca basocelular No

Ca: carcinoma; MM: melanoma.
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