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Caso para diagnodstico.
Neoformaciones en la cara
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Figura 1. Aspecto clinico.

CASO CLINICO

Se trata de mujer de 34 afos de edad quien acude a la
consulta por presentar numerosas «bolitas en la cara
desde que nacié».

A la exploracion fisica presenta dermatosis localiza-
da a cabeza, de la que afecta cara en region maxilar,
de aspecto monomorfo, constituida por numerosas neo-
formaciones de aspecto papular, eritematosas, de su-
perficie lisa y brillante, de aproximadamente 0.2 cm de
diametro (Figura 1).

* Dermatdloga del CDP.
**  Dermatopatéloga del CDP.
***  Residente de 2do afo Dermatologia CDP.

Figura 2. Haces coldgenos engrosados alrededor de anexos,
vasos dilatados.

Se realizé biopsia incisional, la cual reportd la pre-
sencia de una neoformacion exofitica con escasa capa
cérnea, tapones corneos y atrofia. En la totalidad de la
dermis se observan los haces colagenos discretamen-
te engrosados y con tendencia a ponerse de forma con-
céntrica alrededor de anexos, ademas se observan va-
sos dilatados (Figura 2).

Con los datos anteriores. ¢Qué diagndstico propo-
ne?


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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Con lo anterior se realiz6 el diagndstico de angiofi-
bromas.

Los angiofibromas son tumores benignos que clini-
camente se localizan en la regién centrofacial y se ca-
racterizan por neoformaciones de color café o eritema-
tosas, blandas, de superficie lisa y brillante, de
aproximadamente 0.1 a 0.3 cm de diametro.’

La presencia de angiofibromas durante muchos
afnos se ha asociado casi exclusivamente con escle-
rosis tuberosa o sindrome Bourneville-Pringle, el cual
es un padecimiento que se transmite de forma autoso-
mica dominante, aunque 50-70% de los casos se han
atribuido a mutaciones de novo.2 Los genes implica-
dos en este sindrome son TSC1 (hamartina) o TSC2
(tuberina).®

La presencia de angiofibromas no es suficiente para
realizar el diagnéstico de esclerosis tuberosa y en au-
sencia de otros signos caracteristicos como retraso
mental, epilepsia, angiolipomas renales y linfangioma-
tosis pulmonar, no es posible realizarlo, a menos que
se cuente con estudio genético.?®

En la actualidad algunos autores han propuesto la
presencia de angiofibromas como marcador cutéaneo del
sindrome de neoplasia endocrina multiple 1 (NEM1),
debido a que se han observado angiofibromas, en la
mayoria de los casos multiples, en el 64 al 88% de los
pacientes con NEM1.4

Otra entidad asociada a la presencia de angiofibro-
mas multiples es el sindrome Birt-Hogg-Dubé, el cual

es una genodermatosis rara que se transmite de forma
autosémica dominante, caracterizada por la triada de
fibrofoliculomas, tricodiscomas y acrocordones, asocia-
do a un riesgo incrementado de tumores renales y neu-
motdrax espontaneo.*®

El sindrome de esclerosis tuberosa, el sindrome de
Birt-Hogg-Dubé y NEM 1 deben considerarse como
posibles diagndsticos en pacientes con angiofibromas
multiples. Estas dos ultimas entidades, principalmente,
cuando son de inicio en la edad adulta.®
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