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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO
[ Articulo traducido] Nodulo m acudio con un nodulo extremadamente doloroso en el hom-
doloroso solitario en la regién i bro derecho, de un afo de duracion.
escapular”

Solitary Painful Nodule on the Scapular Region
Historia clinica

Una mujer de 52 anos de edad, a quien se habia practicado
histerectomia a la edad de 35 afios por miomas uterinos,
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Exploracion fisica

Se observo un nodulo eritematoso y blando de 20mm en la
region escapular derecha (fig. 1). La dermatoscopia revelo
una zona central de color blanco con una corona periférica
de vasos serpiginosos sobre un fondo rojo-amarillento.

Pruebas diagnosticas
Se realizd una biopsia en sacabocados, un estudio histologico

(fig. 2A y B) e inmunohistoquimica (fig. 2C. Desmina; 2D.
S100; 2E. Ki67).

A

Figura 2

¢Cudl es el diagnostico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico

Piloleiomioma, leiomiomatosis cutanea y uterina multiple (o
sindrome de Reed).

Evolucién y tratamiento

Se extirpo la lesion. El estudio histopatologico reflejo una
proliferacion mal definida de bandas entremezcladas de
musculo liso sin atipia. No se observé actividad mitética ni
necrosis a nivel dérmico. En las pruebas con inmunohisto-
quimica, el tumor reflejé positividad para desmina, débil
positividad para actina y Ki67, y negatividad para CD34 y S-
100 (fig. 2A-E). Se estableci6 diagnostico de piloleiomioma.
En consultas posteriores la paciente revelé anteceden-
tes familiares de leiomiomas cutaneos multiples (madre,
hermano y hermana) y leiomiomatosis uterina (madre y
hermana). La paciente cumplio los criterios diagnosticos cli-
nicos de leiomiomatosis cutanea y uterina multiple (MCUL)
o sindrome de Reed'. Se realizé una ecografia renovesical,
a fin de descartar una neoplasia renal asociada, que reflejo
una lesion radioldgicamente benigna (angiomiolipoma). Se
indico seguimiento ecografico cada seis meses y la paciente
fue remitida a la Unidad de Urologia y Genética, perdiéndose
durante el seguimiento.

Discusion

Los piloleiomiomas (PL) son tumores benignos del musculo
liso poco frecuentes, que proceden del mUsculo piloerector
de los foliculos pilosos. Dentro del grupo de los leiomio-
mas cutaneos, los PL constituyen el subtipo mas comun.
La presentacion de PL es normalmente en forma de papu-
londdulos parduscos, eritematosos y dolorosos, pudiendo
presentarse como lesiones solitarias o multiples (miomatosis
cutis miliaris)?. Casi el 50% de los PL causan un dolor agudo o
urente. En dermatoscopia, los PL pueden presentar un reti-
culo pigmentado fino de color rosado-parduzco y criptas irre-
gulares con zonas blancas con aspecto de nube y vasos rami-
ficados periféricos®, aunque se han descrito telangiectasias
arborizantes desenfocadas en mas del 10% de los tumores®.

Los PL han sido reportados en asociacion con multi-
ples trastornos tales como leiomiomas esofagicos, leucemia
linfocitica crénica y VIH. Los PL pueden ser también secun-
darios a un sindrome dominante autosémico hereditario:
MCUL o sindrome de Reed. Las caracteristicas principales
de MCUL son la presencia de leiomiomas cutaneos (principal-
mente PL), leiomiomas uterinos en las mujeres (73-100%) y
carcinoma de células renales (20-34%). Los criterios diagnos-
ticos clinicos incluyen leiomiomas cutaneos multiples (con
confirmacion histolégica de una de las lesiones) o un leio-
mioma solitario confirmado por biopsia, mas antecedentes
familiares de sindrome de Reed'. La MCUL esta causada por
una mutacion heterocigotica (1g42.3-g43) en el gen de la
proteina fumarato-hidratasa, una enzima del ciclo de Krebs,
que puede actuar también como supresor tumoral®. Los PL
se presentan en pacientes con MCUL antes de los 40 afos,
y generalmente constituyen la primera manifestacion del

sindrome y su marcador clinico mas sensible y especifico®.
Los leiomiomas uterinos se desarrollan mas tempranamente
que en individuos sanos, y normalmente requieren histerec-
tomia.

La asociacion mas preocupante de MCUL se produce con
el carcinoma de células renales, que se produce en hasta
el 30% de los pacientes. El carcinoma de células renales en
este contexto tiende a ser agresivo, con diseminacion nodu-
lar temprana y metastasis. Se recomienda la realizacion de
una resonancia magnética abdominal cada 6 o 12 meses, ya
que los tumores pequenos pueden tener un alto potencial de
diseminacion y podrian no ser detectados ecograficamente’.
Podria ofrecerse una prueba genética, de disponerse de ella,
a fin de evitar pruebas de imagen innecesarias en caso de
resultados negativos.

Los PL pueden asociarse a MCUL y carcinoma de células
renales. Los dermatoélogos deberian ser conscientes de las
consecuencias potencialmente mortales de la demora del
diagnostico.
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