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Comedones flexurales
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Sr. Director:

Recientemente se ha descrito una
nueva forma de presentacién de come-
dones, denominada comedones flexu-
rales infantiles!. Los autores han des-
crito el desarrollo en la edad infantil
de comedones localizados en los gran-
des pliegues cutdneos, con una doble
apertura conectada por una fina capa
de epidermis. No se ha encontrado una
preponderancia de género. En la ma-
yoria de casos los pacientes consulta-
ban por otro trastorno y los comedones
se observaron incidentalmente. En la
mayoria de las ocasiones las lesiones
eran Unicas, unilaterales y localizadas en
las axilas.

Desde que se ha definido esta enti-
dad hemos visto tres pacientes cuyas

Figura 1. Comedones con doble apertura,
con una lesion quistica.

lesiones coinciden con las descritas. Un
varén de 5 afios consulté por la presen-
cia de multiples comedones con doble
apertura en las axilas, de 9 meses de
evolucién (fig. 1). Se exprimié una le-
sién de mayor tamafio de aspecto quis-
tico, de la que se obtuvo un material
blando y blanquecino, de aspecto que-
ratinoso. Un varén de 25 afios, que
consultaba por un acné grave, presen-
taba desde la infancia numerosos co-
medones con doble apertura en el
cuello y en la espalda. Una mujer de
40 afios, que en su adolescencia tuvo
un acné polimorfo de predominio fa-
cial, presentaba desde la infancia co-
medones con doble apertura en el cue-
llo de forma bilateral. Ninguno de los
pacientes conocia otros casos de come-
dones flexurales en sus familias.
Tipicamente la aparicién de los co-
medones se relaciona con el acné, la hi-
drosadenitis supurativa, el dafio solar
crénico u otros tipos de dafio cutineo?.
También pueden producirse tras la in-
feccién por molusco contagioso®. La
localizacion de los comedones flexura-
les de la infancia, sobre todo en las axi-
las, y en ocasiones también en las in-
gles, hace pensar que esta entidad
podria relacionarse con la hidrosade-
nitis supurativa. Los dos pacientes

adultos descritos, que mostraban abun-
dantes comedones con doble apertura
en la espalda y en el cuello, desarrolla-
ron en la adolescencia un acné grave.
Esto sugiere que tal vez la presencia de
comedones flexurales infantiles podria
relacionarse con el desarrollo de acné o
de hidrosadenitis supurativa en la ado-
lescencia o en la edad adulta. Estas ob-
servaciones también indican que los
comedones flexurales infantiles pueden
persistir en la edad adulta y se pue-
den combinar con comedones de doble
apertura en localizaciones diferentes de
las flexuras, como en la espalda.
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8. Director:

La esclerosis tuberosa, también 1la-
mada complejo de esclerosis tuberosa
(CET o TSC, por sus siglas en inglés)!
es una enfermedad genética multisisté-
mica, poco comin, que causa tumores
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benignos en el cerebro y en otros 6rga-
nos vitales como los rifiones, el cora-
z6n, los ojos, el pulmén y la piel. Las
manifestaciones renales son las que
marcan el prondstico de esta enferme-
dad, pues la aparicién de angiolipomas
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renales origina hemorragias retroperi-
toneales e insuficiencia renal progresi-
va, principales causas de muerte en es-
tos pacientes?.

La manifestacién dermatolégica
mis frecuente del TSC son los angiofi-
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Tabla 1. Resumen de los casos descritos hasta la actualidad en la literatura de angiofibromas faciales multiples unilaterales

N2 Caso Ano publicado Autor Sexo Edad  Edadinicio AF  Localizacion facial Otros hallazgos
1 1996 McGrae? M 23 5 | No
2 1997 Ankiller® H 26 8 I No
3 1998 Garcia Muret* M 16 3 D Angiolipomas renales
4 1998 Garcia Muret* H 11 7-8 D No
5 2000 Silvestre® H 5 2 D No
6 2000 Silvestre® H 12 5 | Macula hipopigmentada
7 2002 Del Pozo® M 59 5 I No
8 2003 Trauner” H 52 5 | Poliosis occipital
9 2004 Alonso?® M 39 20 I No
10 2004 Alonso?® M 37 9 | Amaurosis
11 2004 Sharma® M 12 3 | Macula hipopigmentada
12 2004 Mashhood'® H 7 D Fibromas periungueales
Macula hipopigmentada
Calcificaciones craneales
Tumores retinianos
13 2006 Camprubi' 13 3 | No
14 2007 Hall'2 M 28 14 D No
15 = Bordel M 40 15 | No

AF: angiofibromas faciales; D: derecha; H: hombre; I: izquierda; M: mujer.

bromas faciales (AF) multiples bilate-
rales, hasta el punto de considerarse
como un criterio mayor para estable-
cer dicho diagnéstico. No obstante, la
presencia unilateral de estos AF es ex-
cepcional, y tan solo se han publicado
14 casos en la literatura (tabla 1)212,
Otras manifestaciones cutdneas son las
midculas hipomelanéticas, los hamarto-
mas o nevos del tejido conectivo y los
fibromas periungueales o subunguea-
les. Presentamos un nuevo caso de AF
multiples de distribucién unilateral sin
otras manifestaciones de T'SC.

Se trata de una mujer de 40 afios de
edad, con antecedentes personales de
catarata traumdtica en el ojo derecho,
apendicectomia y en seguimiento pe-
riédico por el Servicio de Neurologia
por presentar una esclerosis multi-
ple en tratamiento con Inmunoferén®.
Consulté por la aparicién progresiva de
pequeiias lesiones papulosas comple-
tamente asintomdticas, localizadas en
el surco nasogeniano izquierdo, de cre-

cimiento lento y de extensién progresi-
va desde los 15 afios de edad. Dichas
lesiones habian sido tratadas en varias
ocasiones por su médico de Atencién
Primaria con queratoliticos, sin mejo-
ria clinica aparente, lo que justificé su
derivacién a nuestra consulta. Carecia
de antecedentes personales y familia-
res de cualquier enfermedad de tipo
dermatolégico, neurolégico, renal o
cardiaco, si bien referia que un herma-
no presentaba ocasionalmente crisis
epilépticas no muy bien filiadas. No re-
feria consanguinidad entre sus proge-
nitores. La exploracién fisica puso de
manifiesto la presencia de multiples
pépulas cupuliformes de 2-4 mm de
didmetro, del color de la piel normal,
distribuidas aleatoriamente, pero con-
centradas en el surco nasogeniano y
nasolabial izquierdo, sin sobrepasar la
linea media (fig. 1). El resto de la ex-
ploracién fisica, incluyendo una explo-
racién neurolégica exhaustiva, fue
compatible con la normalidad. El exa-
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men con luz de Wood no evidencié la
presencia de ninguna lesién hipopig-
mentada, ni tampoco observamos le-
siones a nivel ungueal.

El estudio histopatolégico de una de
las lesiones cutdneas confirmé la sospe-
cha clinica de AF, observando una fi-
brosis perivascular asociada con una
hiperplasia angiomatosa (fig. 2). Se re-
visaron minuciosamente todas las
pruebas de imagen realizadas por Neu-

Figura 1. Mdltiples papulas cupuliformes
de pequefio didmetro localizadas en el
surco nasogeniano y nasolabial izquierdo,
sin sobrepasar la linea media.
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Figura 2. Estudio histopatoldgico de una
lesién papulosa en la que se pone de
manifiesto la presencia de telangiectasias
junto con una llamativa fibrosis
concéntrica perivascular y perifolicular
(hematoxilina-eosina, x40).

rologia y, en vista de que la exploracién
fisica fue estrictamente normal, no se
solicité ninguna otra prueba comple-
mentaria. Aconsejamos el tratamiento
con laser de CO,, que la paciente re-
chazé, y actualmente realiza controles
periédicos.

E1TSC es una enfermedad genéti-
ca, de fenotipo muy variable, caracte-
rizada por la triada de retraso mental,
epilepsia y AF faciales. Actualmente se
considera un proceso hamartomatoso
caracterizado por un trastorno de la
proliferacién, migracién y diferencia-
cién celular que se hereda con un ras-
go autosémico dominante con una pe-
netrancia variable, aunque el 60-70 %
de los casos son esporadicos!. Estos ca-
sos esporddicos representarian muta-
ciones espontineas nuevas, por ello ca-
recen de historia familiar previa de
dicha enfermedad como en nuestra pa-
ciente. Se produce por las mutaciones
de los genes TSC1 y TSC2. Ambos
genes determinantes TSC1 y TSC2
han sido identificados en los cromoso-
mas 9q34 y 16p13.3%3.

Los AF multiples bilaterales, anti-
guamente mal llamados adenomas se-
béceos, son un criterio mayor del TSC,
si bien se han encontrado en pacientes
con neoplasia endocrina miltiple tipo 1
(NEM-I)"y con neurofibromatosis
tipo 1. Comienzan a desarrollarse en
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el 4drea centro-facial durante los
primeros afios de vida (4-10 afios) y
llegan a afectar al 80-90 % de los pa-
cientes con T'SC?, manifestdndose cli-
nicamente como papulas cupuliformes
eritematosas, de superficie lisa y bri-
llante. Estdn constituidos por tejido
vascular y conectivo, y aunque son pa-
tognoménicos del T'SC, su utilidad en
el diagnéstico precoz es escasa, pues
aparecen en la infancia tardia. La pre-
sencia unilateral de estos AF es excep-
cional y ha sido observada tan sélo en
14 casos en toda la literatura (tabla 1),
8 de los cuales carecian de otros crite-
rios de TSC, grupo en el que afiadimos
a nuestra paciente. Sin embargo, los
6 pacientes restantes afectados de AF
unilaterales presentaron otros hallazgos
clinicos que apoyan el diagnédstico de
TSC como miéculas hipopigmenta-
das*>%10 poliosis’, amaurosis® o angio-
lipomas renales*.

El desarrollo unilateral de los AF
ha mantenido un significado incierto a
lo largo de los afios. Los primeros ca-
sos descritos se atribuian a las diferen-
tes formas de expresion del TSC, pos-
teriormente se consideraron como uno
de los primeros signos clinicos de apa-
ricién del TSC mientras que, en la ac-
tualidad, se consideran como una for-
ma segmentaria, genéticamente bien
definida del TSC*3810, producida por
un mosaicismo genémico. La presen-
cia de una mutacién somdtica post-
cigética tardia durante el periodo de
desarrollo embrionario seria la respon-
sable de este mosaicismo que nos ex-
plicaria la afectacion de un solo seg-
mento de la superficie corporal.

Los AF originan un aspecto anties-
tético de la cara, con ocasionales episo-
dios de sangrado e incluso infecciones
cutdneas (en lesiones vegetantes por la
dificultad de aseo). Se han recomenda-
do diferentes medidas terapéuticas,
como reseccidn, criocirugia, curetaje,
dermoabrasién, liser de CO,, laser
argén y laser diodo pulsado”*12. El 14-
ser de CO; se ha utilizado con éxito en
el tratamiento de estas lesiones, pero
uno de los mayores problemas es la re-
cidiva a largo plazo, ya que probable-
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mente debido a la naturaleza de las le-
siones éstas no se pueden eliminar per-
manentemente.

Es importante el diagndstico precoz
de estas formas segmentarias de TSC y
aunque aun es una incégnita el tipo de
exploraciones diagnésticas que debe-
mos realizar y el consejo genético que
deben recibir estos pacientes con AF
unilaterales, al igual que otros autores,
creemos imprescindible un seguimien-
to periédico de los mismos!?. Este
seguimiento es el que nos permitird
identificar de manera temprana la apa-
ricién de crecimientos tumorales u
otras complicaciones, con la conse-
cuente implantacién de medidas tera-
péuticas oportunas.
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Halo naranja palido perifolicular como signo dermatoscépico
en el escorbuto crénico
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8. Director:

Tradicionalmente se han descrito las
lesiones cutdneas del escorbuto como
purpura diseminada, papulas queraté-
sicas foliculares y pelo rizado «en saca-
corchos»!3. Por otra parte, los hallaz-
gos dermatoscépicos habituales han
sido descritos como hiperqueratosis fo-
licular, hemorragias y pelos en sacacor-
chos*. Nosotros hemos tenido la opor-
tunidad de observar un paciente con
escorbuto crénico que presentaba unos

hallazgos peculiares en la observacién
dermatoscépica.

Se trataba de un varén de 68 afios,
alcohdlico, desdentado, con una histo-
ria dietética restringida a la ingesta de
bizcochos desde hacia mucho tiempo,
que acudié al Servicio de Urgencias de
nuestro hospital presentando un im-
portante deterioro de su estado gene-
ral de dos meses de evolucién consis-
tente en astenia, anorexia con pérdida
de peso importante y tendencia al en-

Figura 1. Nuestro paciente mostraba lesiones purpuricas extensas, hiperqueratosis

folicular y pelos enroscados.
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camamiento progresivo, asi como dolor
y tumefaccién en la rodilla derecha y
lesiones cutdneas purpuricas distribui-
das en los miembros inferiores y el ab-
domen (fig. 1). En su historial consta-
ban varios episodios de hemartrosis y
hematurias de repeticién durante los
ultimos dos afios que no tuvieron un
diagnéstico concreto. La dermatosco-
pia de las lesiones cutineas puso de
manifiesto la presencia de un halo peri-
folicular de color anaranjado palido ro-
deado por otro halo purpirico hemo-
rrgico periférico ademds de los pelos
«en sacacorcho» y la hiperqueratosis
folicular (fig. 2). Una biopsia de piel

Figura 2. La imagen dermatoscdpica
mostraba, ademas de los pelos «en
sacacorcho», un halo anaranjado palido
perifolicular por fuera del cual se
distribuian las lesiones purpuricas.
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