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CARTAS AL DIRECTOR

Acantosis nigricans generalizada y familiar asociada

a hipocondroplasia

R. Pardavila, E. Rosén, C. de la Torre y M. Cruces
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra. Pontevedra. Espafia.

8. Director:

La acantosis nigricans (AN) es un
trastorno proliferativo epidérmico que
se expresa clinicamente por placas
aterciopeladas y marrones en zonas de
pliegues, aunque ocasionalmente otras
partes del tegumento cutineo y muco-
so pueden verse afectadas.

Desde que Pollitzer! y Janovsky? des-
cribieron los primeros casos de AN
asociados a neoplasias, y a medida que
se describen nuevas asociaciones o for-
mas clinicas peculiares, las clasifica-
ciones de la AN han ido incluyendo
nuevas categorias. Actualmente se con-
sideran 8 tipos de AN, como sefiala
Schwartz® en su revisién: AN benigna,
AN asociada a obesidad (pseudo-AN),
AN sindrémica, AN paraneopldsi-
ca, AN acral, AN unilateral, AN indu-
cida por drogas y AN mixta. La AN
generalizada no se considera un tipo es-
pecifico de AN, sino una manifestacién
extensa de otros tipos de la misma. La
mayoria de las veces se asocia con ma-
lignidades internas en adultos, pero
también se han descrito casos de AN
benigna generalizada en la infancia*®.

Presentamos un caso de AN genera-
lizada, benigna y familiar asociado a
talla baja secundaria a hipocondropla-
sia. Se trata de una mujer de 33 afios
que acude a consulta para revisién de
nevus. A la exploracién llama la aten-
cién una coloracién cutinea marrén
aterciopelada en la zona centrotoricica,
los laterales del abdomen (fig. 1), la
zona media de la espalda, el cuello y las
axilas. La paciente refiere estas lesio-
nes, asintomadticas, desde la infancia,
que habian aumentado hasta llegar a la
pubertad, permaneciendo estables des-
de entonces. Afirma que sus tres her-

manas, una sobrina y el mayor de sus
hijos tienen lesiones similares, y que
cree que su padre, ya fallecido, también
las tenfa. En la consulta pudimos cons-
tatar estos hechos en una hermana y
una sobrina.

Ninguno refiere inicialmente enfer-
medad alguna, ni toman medicaciones
habitualmente.

Observamos que la paciente, asi
como la hermana y sobrina exploradas,
presentan talla baja, con extremidades
cortas. Refiere que todos los hermanos,
salvo una hermana, as{ como uno de
sus hijos, son de corta estatura. Los es-
tudios radiolégicos de la paciente
muestran acortamiento de los huesos
largos y es diagnosticada de hipocon-
droplasia, encontrdndose resultados si-
milares en su hijo.

Se realiz6 biopsia cutdnea obser-
vandose hiperqueratosis y papilomato-
sis, con acantosis irregular moderada
(fig. 2).

Con el fin de descartar patologia sis-
témica asociada a AN se solicitaron es-
tudios analiticos, tanto a la paciente
como a una hermana y a una sobrina,
que incluyeron: hematimetria, coagu-
lacién y bioquimica general; niveles de
insulina y péptido C; niveles de tes-
tosterona y de sulfato de dehidroepian-
drosterona y marcadores tumorales.
Todos los resultados fueron rigurosa-
mente normales.

La AN benigna familiar se caracte-
riza por estar presente al nacimiento y
progresar en la infancia temprana,
siendo los cambios cutdneos mds pro-
minentes en la pubertad para poste-
riormente estabilizarse o disminuir.
Las lesiones suelen estar localizadas en
los pliegues, aunque en algunos casos,

probablemente debido al inicio precoz
y consiguientemente al mayor tiempo
de evolucién, alcanzan una inusual ex-
tensién e intensidad. La presencia de
prurito es infrecuente’. Se transmite de
modo autosémico dominante con pe-
netrancia variable. Normalmente no
estd asociada con ninguna anormalidad
endocrina o congénita.

Presentamos un caso de AN benig-
na familiar, con las caracteristicas clini-
cas cldsicas, asociada a hipocondropla-
sia. Aunque no lo pudimos constatar
en todos los casos pertenecientes a esta

Figura 1. Coloracion marrén
aterciopelada en las caras laterales del
abdomen.

Figura 2. Hiperplasia epidérmica con
acantosis, papilomatosis y discreta
hiperqueratosis compatible con acantosis
nigricans (hematoxilina-eosina x100).
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familia, parece que la herencia en este
caso es autosémica dominante (fig. 3)
como se describe habitualmente. La
AN benigna familiar estd incluida en
las clasificaciones habituales de la en-
fermedad, aunque se han descrito muy
pocos casos quizds debido a la ausen-
cia 0 minima sintomatologia asociada y
al caricter hereditario que hace que los
pacientes no lo consideren un trastorno
relevante y no sea por ello motivo de
consulta. Aunque generalmente no se
asocia a alteraciones sistémicas es im-
portante realizar una exploracién fisica
y anamnesis adecuadas, asi como, si se
considera, descartar la presencia de
hiperandrogenismo y resistencia a la
insulina. La asociacién con hipocon-
droplasia no ha sido, en nuestro cono-
cimiento, referida con anterioridad.
Dado el fenotipo caracteristico de esta
patologia, la exploracién fisica general
bastard para orientar la necesidad de
pruebas complementarias en estos pa-
cientes.
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8. Director:

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tu-
mor de células vasculares de origen
multifocal descrito por Moritz Kaposi
en 1872'. La forma clisica afecta prin-
cipalmente a las extremidades inferio-
res de personas de edad avanzada en el
area mediterranea?. La afectacidn aisla-
da del pene es rara y usualmente ocurre
en pacientes con sida; puede ser la pri-
mera manifestacién en un 2-3 % de los
casos, siendo extremadamente infre-
cuente en pacientes con el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH) ne-
gativos®. En los ltimos 20 afios sélo se
han descrito 15 casos de pacientes in-
munocompetentes con SK primario
del pene en la literatura inglesa*.

Presentamos el caso de un varén de
80 afios, sin antecedentes de interés,
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que consultd por presentar una tumo-
racién asintomdtica de rdpido creci-
miento a nivel del pene de dos semanas
de evolucién. El paciente no referia
historia de traumatismos locales, in-
munosupresion, adiccién a drogas in-
travenosas, transfusiones sanguineas
ni relaciones homosexuales. A la explo-
racién fisica se apreciaba un nédulo ro-
sado de consistencia blanda y base pe-
diculada de 10 mm de didmetro a nivel
del surco balanoprepucial. Ademis,
presentaba una segunda lesién bien de-
limitada de menor tamafio (4 mm de
didmetro) de coloracién rojo-violdcea
indolora que el paciente refirié tener
desde hacia varios afios (fig. 1). No se
evidenciaron adenopatias inguinales,
hepatoesplenomegalia ni otras lesiones
mucocutineas. El estudio histolégico
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de la lesién de mayor tamafio mostrd
una proliferacién tumoral multinodu-
lar constituida por células fusiformes

Figura 1. Dos lesiones nodulares e
indoloras a nivel del surco balanoprepucial.
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