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Tumoraciones multiples en cuero cabelludo
de presentacion familiar
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Se trata de una mujer de 74 afios, que acude a la consulta remitida para valoracién y tratamiento de
tumoracién de 3 x 2 cm en regién preauricular izquierda, que habia ido creciendo progresivamente a lo largo de
los tltimos afios. A la exploracion, se observa un tumor duro, globuloso, de cardcter hemisférico, de bordes bien
delimitados, de color rojizo con telangiectasias. La paciente usaba peluca desde hace quince afios para ocultar
las lesiones de su cuero cabelludo.

La paciente fue intervenida realizando exéresis completa del cuero cabelludo hasta el plano de la galea, mientras
que la reconstruccion se realiz6 con injertos cutineos de espesor parcial.

Dada la extensién de las tumoraciones, generalizadas por el cuero cabelludo y la cara y su larga evolucién, sos-
pechamos un sindrome de cilindromatosis familiar, por lo que citamos a consulta a sus seis hijos, encontrando
en dos de ellos tumores en cuero cabelludo que fueron extirpados. El resultando de la anatomia patolégica fue
en los dos casos de cilindromas.

Palabras clave: cilindromatosis multiple, sindrome de Brooke-Spiegler, sindrome de los cilindromas de Pon-
cet-Spiegler, cilindromatosis familiar o sindrome del tumor en turbante.

FAMILIAL PRESENTATION OF MULTIPLE SCALP TUMORS

Abstract. A 74-year-old woman was referred for evaluation and treatment of a tumor measuring 3 x 2 cm in the
left preauricular region that has been progressively growing in the past years. Physical examination revealed an
hemispheric and firm tumor with reddish coloration and telangiectases. The patient has been using a wig
during the past 15 years to cover the scalp lesions. The patient underwent complete surgical excision of the scalp
and the defect was reconstructed with partial-thickness grafts.

Given the long-standing evolution and extension of the tumors involving the scalp and face we suspected a
familial cylindromatosis syndrome therefore, we revised her six children observing scalp tumors in two
daughters. The tumors were excised and the histological findings confirmed the diagnosis of cylindromas.

Key words: mutiple cylindromatosis, Brooke-Spiegler syndrome, Poncet-Spiegler cylindroma, familial cylin-
dromatosis or turban tumour syndrome.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 74 afios, que acude a la consulta
remitida para valoracién y tratamiento de tumoracién de
3 x 2 cm en regién preauricular izquierda, que habia ido
creciendo progresivamente a lo largo de los dltimos afios.
A la exploracién, se observa un tumor duro, globuloso, de
cardcter hemisférico, de bordes bien delimitados, de color

.. . K (Preoperatorio,
rojizo con telangiectasias (fig. 1).

vista anterior).

A la exploracion, se
observa un tumor duro,
globuloso, de caracter
hemisférico, de bordes
bien delimitados,

de color rojizo con
telangiectasias.
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(Prelateral).

La paciente usaba
peluca, al quitarsela
para realizar una
exploracion periférica
de la lesion, ocultaba
la presencia de
multiples
tumoraciones de
distinto tamafo, de
consistencia firme,
nodular y en general
de las mismas
caracteristicas

que la descubierta
inicialmente,
distribuidas en todo
el cuero cabelludo;
llegando a ser
deformantes

y ulceradas las

de mayor tamafo.

Postoperatorio de 3 meses. Injertos cutaneos
de espesor parcial.

La paciente usaba peluca, al quitdrsela para realizar una ex-
ploracién periférica de la lesion, ocultaba la presencia de mul-
tiples tumoraciones de distinto tamafio, de consistencia fir-
me, nodular y en general de las mismas caracteristicas que la
descubierta inicialmente, distribuidas en todo el cuero cabe-
[ludo; llegando ha ser deformantes y ulceradas las de mayor
tamafio. La paciente refiri6 quince afios de evolucion (fig. 2).

Tras realizar un tratamiento quirdrgico de las lesiones, se
cit6 a los descendientes de dicha mujer, para exploracién y
busqueda de lesiones de tipo similar. En dos de ellos apare-
cieron lesiones de pequefio tamafio.

La paciente fue intervenida realizando exéresis completa
del cuero cabelludo hasta el plano de la galea, mientras que
la reconstruccién se realizé con injertos cutdneos de espesor

parcial (fig. 3).

A. Tumor mal delimitado de localizacion dérmica,
constituido por nidos y cordones de células basalioides
rodeadas por una banda hialina eosinofilica.
(Hematoxilina-eosina, x2.)

B. A mayor detalle se observa una doble poblacién: una célula
periférica con nucleo hipercromatico y tendencia a disponerse
en empalizada y otra célula de mayor tamafio con nucleo
central vesiculoso. (Hematoxilina-eosina, x20.)

Dada la extensién de las tumoraciones, generalizadas por
el cuero cabelludo y la cara y su larga evolucién, sospecha-
mos un sindrome de cilindromatosis familiar, por lo que ci-
tamos a consulta a sus seis hijos, encontrando en dos de
ellos tumores en cuero cabelludo que fueron extirpados. El
resultado de la anatomia patoldgica fue en los dos casos de
cilindromas (fig. 4).

Discusion

Cilindromatosis multiple, sindrome de Brooke-Spiegler,
sindrome de los cilindromas de Poncet-Spiegler, cilindro-
matosis familiar o sindrome del tumor en turbante, es una
neoplasia benigna, autosémica dominante, que se caracte-
riza por el desarrollo de multiples tumores del tipo cilin-
dromas, tricoepiteliomas y ocasionalmente espiradeno-
mas!®. Respecto a su etiologia se han descrito mutaciones
asociadas en el gen CYLD (16q12-13 para los cilindro-
mas y 9p21 para los tricoepiteliomas)” 4.

Los cilindromas son tumores epiteliales, especificamen-
te de anexos dérmicos (glindulas apocrinas pilosebaceas),
que se presentan a partir de la pubertad o largo de la edad
adulta, de predominio en mujeres, localizindose preferen-
temente en cuero cabelludo. Suelen ser Gnicos, pero si se
trata como en este caso del sindrome de Brooke-Spiegler
se caracterizan por ser multiples nédulos excrecentes, se-
miesféricos, bien delimitados, de tamafio variable, consis-
tencia firme, de color rojizo, que por su nimero y creci-
miento (lento) pueden llegar ser muy deformantes'>*°.
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