CASOS CLINICOS

Piloleiomiomas cutaneos
multiples familiar

Multiple familial cutaneous piloleiomyomas
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RESUMEN

El piloleiomioma cutaneo es un tumor del misculo piloerector que puede ser hereditario.  Palabras clave:
Se presenta un paciente con miltiples leiomiomas en miembro superior derecho con
antecedente familiar de leiomioma (Dermatol. Argent., 2012, 18(5): 393-395).

piloleiomiomas miiltiples
familiar.

ABSTRACT

Cutaneous piloleiomyoma is a tumor of piloerector muscle, it can be hereditary. We Keywords:
present a patient with multiple leiomyomas in his right arm with a family history of
leiomyomas (Dermatol. Argent., 2012, 18(5): 393-395).

leiomyomas multiple familial.
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Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 24 anos de edad que consulté por multiples lesiones tumorales en brazo
derecho de 3 anos de evolucién. Las mismas se iniciaron como pequefias pdpulas rosadas ubicadas en
cara dorsal de brazo y antebrazo, las cuales fueron aumentando en nimero y tamafio con el paso del
tiempo. Al momento de la consulta eran de color pardoeritematoso, de 4 x 4 mm la de mayor tamafo,
levemente dolorosas y de consistencia sélida a la palpacién, rodeadas de lesiones papulares similares
de menor tamano cercanas a la lesién primaria (foto 1). Antecedentes familiares: padre con maltiples
leiomiomas cutdneos muy dolorosos en dorso (foto 2).

Se realizd la escision quirtrgica de la lesién tumoral y el estudio histopatolégico (HE), que reveld
una proliferacién de células musculares lisas entre haces de coldgeno en dermis en las cuales, a ma-
yor aumento, se apreciaban nucleos alargados con extremos romos en forma de habano (fotos 3 y
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Foto 1. Lesion tumoral en antebrazo derecho.

Foto 2. Padre del paciente con miltiples piloleiomiomas en dorso.
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4). Laboratorio: hemograma, hepatograma y perfil renal
sin particularidades. Ecografia abdominal: higado, bazo y
rifiones de forma y tamafio conservados.

Diagnéstico histolégico: piloleiomioma cutdneo. El antece-
dente paterno nos lleva al diagndstico.

Se indicé la escision quirdrgica de las lesiones. El paciente
decidi6 la exéresis de algunas lesiones y no acudié al control
posterior, por lo que se desconoce su evolucién.

Comentario

Los leiomiomas son tumores benignos de musculo liso que
surgen del musculo erector del pelo, capa muscular media
de vasos sanguineos, dartos de escroto, labios mayores o pe-
z6n. Rudolf Virchow fue el primero en describirlos en 1854
en un var6n de 32 afios con leiomiomas miltiples en la piel
de la areola mamaria.' Son tumores poco frecuentes y repre-
sentan el 0,04% de los tumores cutdneos extirpados.' Los
piloleiomiomas multiples se han descripto como una enfer-
medad familiar, con un patrén de herencia autosémico do-
minante;” la mayoria tienen una mutacién del gen hidratasa
fumarato, localizado en el cromosoma 1q42.3-43. Este gen
actuarfa como supresor tumoral y su mutacién constituiria
la base molecular de este trastorno.'**

Existen tres variedades: piloleiomioma, originado de los
musculos erectores del pelo o de los diagonales del cutis
(cuero cabelludo, frente y plano externo de miembros) y
de las células musculares que rodean las gldndulas sudoripa-
ras mioepiteliales; el angioleiomioma o leiomioma vascular,
proveniente de la musculatura lisa de las paredes de los vasos
sanguineos; y el leiomioma nodular, de la regién genital de
los musculos dartoicos del escroto, vulva y fibras musculares
de la areola mamaria, denominada dartoico o genital, gene-
ralmente solitario.’

En un estudio realizado en Jalisco, México, en 2011, se ob-
servaron 113 pacientes con tumores de masculo liso, el 48%
fueron angioleiomiomas; el 35%, leiomiomas solitarios; el
4%, leiomiomas multiples; el 3%, leiomiomas genitales; y el
10%, leiomiosarcomas. De los piloleiomiomas multiples, el
80% se presentd en tronco y sélo el 20% tuvo dolor.®

Los piloleiomiomas cutdneos multiples son menos frecuen-
tes que los solitarios. Dentro de ellos las formas familiares
son mds habituales que las esporddicas. Se presentan como
pequefias papulas induradas, rojo-violdceas, que aumentan
progresivamente en nimero y tamafio, y pueden, en oca-
siones, formar grandes placas. Lo habitual es que aparezcan
en dos o mds regiones del cuerpo, y las dreas extensoras de
las extremidades y el tronco son los lugares afectados con
mayor frecuencia."” Es habitual la asociacién de leiomiomas
cutdneos y uterinos (sindrome de Reed), carcinoma de célu-
las renales, leiomiomas esofdgicos, dermatitis herpetiforme,
policitemia vera, leucemia linfocitica crénica y HIV.!478



Son comunes los ataques intensos y recurrentes de dolor pro-
vocados por la estimulacién fisica (presion, temperatura),
que en ocasiones son incapacitantes.>* No se conoce bien
cudl es el mecanismo por el cual se desencadena el dolor; se
postula que serfa por contraccién muscular, compresién de
terminaciones nerviosas o aumento de las fibras nerviosas.'

Los diagnésticos diferenciales se plantean con tumores
como dermatofibromas, schwannomas, neurofibromas, tu-
mores anexiales y metdstasis cutdneas.®

En la microscopia dptica se observan haces entrelazados de
fibras musculares lisas y cantidades variables de haces de co-
ldgeno, mal delimitados. Las fibras musculares son rectas y
tienen nucleo central delgado, muy largo y de extremos ro-
mos, semejante a “anguilas o habanos”.**’ Desde el punto
de vista histopatolégico debe distinguirse de un dermatofi-
broma, un colagenoma y un neurofibroma.?

El tratamiento dependerd de la decisién del paciente. Si
le molestara estéticamente y/o si las lesiones son doloro-
sas, el tratamiento de eleccidn es la exéresis quirdrgica
completa. Si las lesiones son multiples se podria realizar
ldser CO,. Otros tratamientos son la crioterapia, electro-
cirugia y radioterapia.'®

En cuanto al tratamiento del dolor, se probaron terapias con
nitroglicerina, fenoxibenzamina, gabapentina, nifedipina y
doxazosina con resultados variables.?
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