RETO DIAGNOSTICO

Tumores dérmicos en hemitérax y hombro derecho
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Figura 1. Lesiones
papulo-nodulares algunas del
color de la piel y otras
eritematosas, de diferentes
tamaios en hombro y hemitorax
derecho.

Figura 2. Se evidencian con
mayor detalle lesiones
papulo-nodulares, algunas del
color de la piel y otras
eritematosas, de 0.5cm de
diametro en hombro y
hemitérax derecho, no
adheridas a planos profundos.

Figura 3. Biopsia cutanea (HE) 10x:
Hiperqueratosis en cesta, epitelio
adelgazado e irregular, tumor dérmico bien
circunscrito no encapsulado formado por
haces fibrosos gruesos eosinofilicos que
se entrecruzan entre si.

Figura 4. Biopsia cutanea (HE) 40x:
Detalle histopatologico de la dermis
profunda, donde se aprecia una
neoformacion circunscrita compuesta por
fibras musculares lisas entremezcladas
con el colageno circundante.linfocitario
superficial.

1. Médico dermatologo. Servicio de Historia

Dermatologia del Hospital Vargas, Femenino de 64 afios, quien inicia enfermedad actual a los 30 afos, caracterizada por
Instituto de Biomedicina Dr. Jacinto .. . . .. . o ,
Convit. la aparicion de papulas del color de la piel de crecimiento progresivo en tamafio y nimero,
asintomaticas, con prurito ocasional, en hombro y en hemitérax derecho. Niega
2. Dermatopatdlogo. Adjunto del antecedentes familiares. Al examen fisico, se evidencian lesiones papulo-nodulares del
Servicio de Dermatologia del lor de | iel. al it t I t d d ist ia fi d
Hospital Vargas, Instituto de color de la piel, algunas eritematosas o levemente parduzcas, de consistencia firme, de
Biomedicina Dr. Jacinto Convit. diferentes diametros, no adheridas a planos profundos, en hombro y hemitérax derecho.

Figuras1 y 2
3. Adjunto del Servicio de ( 9 y )
Dermatologia del Hospital Vargas, o L.
Instituto de Biomedicina Dr. Jacinto Estudio histopatol6gico

Convit. Mediante tincion con hematoxilina y eosina, se observé en la dermis profunda, una
neoformacion circunscrita compuesta por fibras musculares lisas entremezcladas con el
colageno circundante (Hematoxilina-eosina, x40). (Figuras 3 y 4)
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sin alteraciones.
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¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

PILOLEIOMIOMAS

Los leiomiomas son tumores benignos que proceden del
musculo liso, fueron descritos por Virchow en 1854. Existen tres
tipos de leiomiomas segun su procedencia: piloleiomiomas,
derivados del musculo erector del pelo; angioleiomiomas,
procedentes de la tUnica muscular vascular, y los leiomiomas

genitales, derivados del musculo dartros o del pezén'2.

Los piloleiomiomas constituyen el subtipo mas frecuente y
pueden presentarse como lesiones solitarias o mdltiples. Las
lesiones Unicas se consideran esporadicas; sin embargo, la aparicién
de tumoraciones multiples, puede ser esporadica o formar parte de
una leiomiomatosis familiar hereditaria. Se presentan usualmente
entre la segunda-tercera década de la vida y pueden desarrollarse
en una distribucién agrupada, lineal o dermatomal3.

Las lesiones generalmente son papulas o nédulos firmes, de
color marrén rojizo o de color de piel, cuyo tamafio varia
generalmente de milimetros hasta un centimetro. Los pacientes
pueden quejarse de picazén o dolor, particularmente con frio,
trauma o emociones debido a la contraccion del musculo liso. El
frecuencia en las

piloleiomioma se presenta con mayor

extremidades o en el tronco?3#,

Dada la naturaleza de los hallazgos cutaneos, con frecuencia,
el leilomioma se diagnostica erroneamente. En un estudio realizado
por Placik et al, de 53 lesiones evaluadas, solo 3 fueron
diagnosticadas con precisién antes de la biopsia. El diagndstico
diferencial es amplio e incluye angiolipoma, dermatofibroma,
espiradenoma ecrino, reaccion al cuerpo extrafio, tumor glémico,
histiocitoma, Schwannomas , metastasis, nevo intradérmico, lipoma,
neurofibroma, reaccién de picadura persistente, cicatrizacion post
acné, quiste sebaceo y hamartoma de musculo liso*>®.

La primera publicacién que habla de la asociacion entre
leiomiomas cutdneos y miomas uterinos fue de 1954, pero su
expresion en varios miembros de una misma familia fue descrita
por Reed en 1973. La incidencia familiar llevo a diversos autores a
sugerir un patron autosémico dominante de penetrancia
incompleta que se manifiesta habitualmente en el adulto joven’.

Se han citado numerosas patologias asociadas a los
piloleiomiomas, tales como: dermatitis herpetiforme, Neoplasia
Endocrina Multiple I, eritrocitosis, anomalias cerebrales y de
pefiasco, y hasta leiomiomas de otras localizaciones viscerales. La
simultaneidad de piloleiomiomas cutaneos multiples o solitarios
con miomas uterinos (Sindrome de Reed) es la asociaciéon mas
frecuentemente encontrada. Se debe tener en cuenta que el tumor
muscular uterino asociado puede corresponder igualmente a un

sarcoma’.

EI sindrome de Reed es una condicién autosémica dominante
cuyo desorden se localiza en el locus 1q 42-43 en un gen que
codifica la enzima fumarato hidratasa, una enzima del ciclo de
Krebs, la cual al mutar predispone a céncer. En estudios realizados
en personas con dicho sindrome se evidencié mutacién del gen de
la fumarato hidratasa en el 89% de los casos®.

Histopatoldgicamente, se trata de tumoraciones dérmicas, no
encapsuladas, compuestas por haces musculares dispuestos en
fasciculos multidireccionales. A mayor aumento, las células
muestran un citoplasma eosindfilo con nucleo alargado y fusiforme,
sin mitosis ni atipias’.

El tratamiento del leiomioma generalmente depende de los
sintomas y del impacto cosmético de las lesiones. La escision es la
Unica terapia curativa y la recurrencia después de la escision es rara.
Para los casos mas extensos y sintomaticos, aunque no siempre se
alcanza el éxito en el manejo clinico, existen otras opciones:
bloqueadores de los canales de calcio (BCC), que bloquean la
entrada de calcio al musculo liso, como la nifedipina; agentes
bloqueadores alfa-adrenérgicos, tales como fenoxibenzamina y
doxazosina. También se ha descrito el uso de toxina botulinica y
gabapentina, con menos efectos adversos. El laser CO2, también se
describe como una alternativa. La crioterapia y la electrocoagulacion
han demostrado ser ineficaces®¢8.

Si la lesion es Unica el prondstico es bueno, mas aun si se extirpa
quirdrgicamente. En cambio en los piloleiomiomas multiples la
recurrencia es alta (50%). Ocasionalmente los leiomiomas tienen
una actividad similar a la eritropoyetina, por lo que se podrian
asociar a policitemia®.

No se cree que el leiomioma sea un precursor del
leiomiosarcoma, por lo que el tratamiento conservador del
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leiomioma es aceptable. Sin embargo, un informe reciente present6
a un paciente que desarroll6 leiomiosarcoma que se origin6 en un
leiomioma pilar preexistente. Aunque es interesante, este hallazgo
incidental no requiere la extirpacion de todos los leiomiomas*.

Nuestro caso se concluyd como Piloleiomiomas posterior a
confirmacién histopatologica. Se realizaron exéresis de las lesiones
de mayor tamano, se indicaron emolientes y fotoproteccion@

Resumen

Los piloleiomiomas constituyen el subtipo més frecuente de
leiomiomas y pueden presentarse como lesiones solitarias o
multiples. En nuestra paciente se presentaron a partir de la tercera
década de la vida, como papulas de color piel o marrén rojizo, en
el hombro y hemitérax derecho, con prurito ocasional. El
diagnéstico fue confirmado con una histopatologia compatible con
un tumor dérmico bien circunscrito no encapsulado formado por
haces fibrosos gruesos eosinofilicos que se entrecruzan entre si. Se
le realiz6 exéresis de los tumores de mayor tamafio.

Palabras claves: Leiomiomas cutaneos, tumor dérmico, piloleio-
miomas

Diagnosis:

Dermal tumors in the hemithorax and right
shoulder

Summary

Piloleomyomas are the most frequent subtype of leiomyomas.
They present as solitary or multiple lesions. In our 30 years-old
patient they presented as skin colored papules and reddish brown,
in the right shoulder and hemithorax, with occasional pruritus. The
diagnosis was confirmed with a histopathology compatible with a
well-circumscribed dermal tumor without encapsulation formed by
thick fibrous eosinophilic bundles that cross-link with each other.
The largest tumors were treated with surgical excision.

Key words: cutaneous leiomyomas, dermal tumor, piloleiomyomas

Referencias

1. Cabrera-Hernandez A, Medina-Montalvo S, Vélez-Veldzquez M, et al.
Leiomiomatosis hereditaria. Presentacion de un caso. Med Cutan Iber Lat Am.
2014; 42 (1-3): 57-61.

2. Abreu R, Gonzalez M, Martinez, Feliz T, et al. Leiomiomas reporte de un caso
tratado quirdrgicamente y revision de la casuistica en el IDCP. Rev Med Dom.
2010; 71 (3): 141-144.

Valdivia Z, Tolentino J, Delgado V, et al. Leiomiomatosis cutanea y uterina:
sindrome de Reed. Folia dermatol. 2009; 20 (1): 32-34.

Hoyt B, Tschen ], Cohen P. Solitary Pilar Leiomyoma of the Nasal Dorsum:
Case Report and Literature Review. Indian J Dermatol. 2015; 60(1): 82-84.

Placik OJ, Lim R, Griffith BH, et al. Benign mesodermal tumors producing
nasal deformity. Ann Plast Surg. 1992; 29: 446-9.

Albuquerque MMS, Rocha CF, Costa IS, et al. Piloleiomyoma with segmental
distribution: a case report. An Bras Dermatol. 2015; 90(3):5178-80.

Palacios S, Ivanov M, Verea M. Sindrome de Reed. A propdsito de dos casos
y breve actualizacion del tema. Arch. Argent. Dermatol. 2013; 63: 90-94.

Fuenzalida H, Cardemil S, Cardemil A, et al. ¢Cudl es su diagndstico?. Rev.
Chilena Dermatol. 2012; 29 (2): 205 — 208.

Dermatol Venez « Vol.56 - N°2 - 2018

61



