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fosa carotídea, donde se observa un aumento de volumen.
Existe compromiso de la glándula parótida derecha, con des-
plazamiento de estructuras vasculares y compresión de las
mismas. No se evidenció invasión a planos paravertebrales;
sin embargo, existe discreta infiltración del espacio
paratraqueal y paraesofágico derecho que condicionó
dismorfismo (Figura 2). Los cortes a nivel cerebral descarta-
ron la posibilidad de lesiones ocupantes de espacio extra-
axiales y no se evidenció compromiso metastásico a ese ni-
vel. La tomografía toraco-abdomino-pélvica presentó imá-
genes en mediastino con densidad de masa compatible a ade-
nopatías anterior a nivel de ventana mediastínica, lo cual se
corroboró con la resonancia magnética.

Se realizó remoción quirúrgica limitada del tumor con vacia-
miento parcial ganglionar latero cervical derecho. Entre los
hallazgos operatorios se encontró, gran tumoración pétrea, que
abarcaba toda la longitud del cuello, desde el ángulo de la man-
díbula derecha hasta la región supraclavicular ipsilateral, muy
vascularizada, adherida a vasos superficiales y profundos. Los
ganglios linfáticos se encontraron aumentados de tamaño, pé-
treos, adheridos y de formas irregulares.

El estudio histológico reportó ganglios linfáticos con sustitu-
ción parcial de su arquitectura, por neoplasia maligna de estir-
pe epitelial, constituida por proliferación de células con abun-
dante citoplasma, de bordes bien definidos, con alteración de
la relación del núcleo citoplasma y pleomorfismo nuclear. Di-
chas células se disponen en un patrón de crecimiento difuso en
masas, islotes y cordones, con presencia de puentes intercelu-
lares, perlas córneas y moderada actividad mitótica (Figura 3).
Aunque la epidermis se encontró indemne, se evidenció infil-

tración en dermis, tejido adiposo y músculo estriado esqueléti-
co; con presencia de lesión a nivel de borde quirúrgico. Me-
diante la técnica de avidina-estreptavidina, se observó
inmunomarcaje con queratina 34BE12 y con PCNA en el 90%
de las células neoplásicas. El Ki67 y el cerb2 fueron negativos.

El paciente presentó severos problemas por resección mus-
cular con afectación neurológica post-operatoria e importante
deformidad cervico-facial. Fue referido al servicio de fisiatría
por disminución de movilidad cervical y limitación de los
movimientos cervicales para la inclinación lateral izquierda
y rotación ipsilateral. En la inspección se apreció pérdida de
los rasgos faciales, desviación de la comisura labial hacía la
izquierda y desviación de la lengua hacía la derecha (Figura 4).
Se palpó tumoración de consistencia pétrea, no dolorosa, loca-
lizado en área laterocervical derecha, adherido a planos pro-
fundos. Además se evidenció banda fibrosa de 20 centímetros
de longitud aproximadamente, indurada y no dolorosa.

Posteriormente al tratamiento de radioterapia con acelerador
lineal de 6Mev, dosis de 6000 Cgy, se evidenció una reduc-
ción importante de las lesiones que se identificaban al inicio
del tratamiento. La resonancia magnética nuclear de cuello
con medio de contraste, reportó lesión ocupante de espacio
infiltrativa que compromete la glándula parótida, la fosa
carotídea e invade el espacio parafaríngeo derecho, con obs-
trucción de la región faríngea e infiltración de paladar homó-
nimo. A un año de comienzo de la sintomatología, el pacien-
te se encuentra en condiciones clínicas estables con respues-
ta de más de 60% de la lesión inicial. Posterior a tratamiento
quirúrgico y de radioterapia se instauró esquema de quimio-
terapia con cisplatino, 5-fluorouracilo y vincristina.

Figura 4. Respuesta mayor de 60% con respecto a la lesión inicial.
Se evidencia deformidad cervicofacial, con pérdida de los rasgos
faciales.

Figura 3. Corte histológico, ganglio linfático. Neoplasia maligna de

estirpe epitelial.
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EDITORIAL

Los cánceres de piel constituyen una preocupación frecuen-
te de salud, las tasas de incidencia siguen aumentando a ni-
vel mundial, con un estimado de 1,3 millones de nuevos ca-
sos en EE.UU. Las tendencias a mejorar en cuanto a la salud
y los aspectos sociales han tenido como consecuencia que
las personas pasen más tiempo en los exteriores en activida-
des de recreo, y una proporción creciente de ancianos en la
población significa más exposición solar.

El melanoma maligno es el responsable de la mayor parte de
muertes por cáncer de piel. Los cánceres de piel distintos al
melanoma se conocen de manera global  como cánceres cu-
táneos no melanoma y constituyen la mayor parte de todas
las neoplasias malignas de piel.

La homeostasis celular es mantenida por el balance coordi-
nado de cuatro programas críticos: división celular, diferen-
ciación, envejecimiento y apoptosis. El cáncer constituye un
crecimiento celular anormal descoordinado en relación al
tejido normal.

La base de la inestabilidad de la transformación neoplásica
está dada por la combinación de alteraciones genéticas (so-
máticas, hereditarias) y epigenéticas. Las mutaciones somá-
ticas por insultos ambientales son las más frecuentes anor-
malidades identificadas en cáncer humano.

Los genes blancos implicados en la transformación celular y
progresión tumoral han sido divididos en tres categorías:
protooncogenes, genes supresores tumorales y genes inhibi-
dores de la apoptosis.

1. Los protooncogenes son genes derivados de células nor-
males. Hay más de 70 oncogenes que participan en la pro-
liferación celular, diferenciación, envejecimiento y  apop-
tosis; su alteración por mutaciones puntuales, amplifica-
ción, translocación, inserción de secuencias no eucarió-
ticas o por deleción alélica permite que se activen onco-

genes específicos de tumor. La función de los protoonco-
genes se puede clasificar en tres grupos:

• Factores de crecimiento y sus receptores: β-FGF,
PDGF, EGF

• Transductores de señales: RAS, GSP, GIP

• Protooncogenes nucleares: c-MYC, N-MYC, L-MYC
MAX, FOS, JUN.

2. Genes supresores tumorales: P53, P-21, BAX. La inhibi-
ción ejercida por diferentes mecanismos en los diferentes
tejidos donde se expresan permite el crecimiento de célu-
las tumorales.

3. Genes inhibidores de apoptosis: BCVL-2, SURVIN, so-
breexpresados en melanomas y linfomas foliculares, en-
tre otros.

Los factores epigenéticos pueden ser:

• Factores físicos: radiaciones ionizantes y no ionizantes
(RUV B) considerados carcinógenos potentes en carcino-
ma espinocelular, basocelular y melanoma.

• Factores químicos: arsénico, alquitrán, hollín, anilinas, as-
besto, cloruro vinilo.

• Factores biológicos: HPV en cáncer de cuello uterino,
pene, vulva, periungueal; virus de Epstein Barr en
linfomas; retrovirus (HTLV) en sarcoma de Kaposi y
linfomas.

• Otros factores como inflamación crónica en úlceras, ci-
catrices y fístulas crónicas, por mecanismos desconoci-
dos, y la inmunosupresión primaria y secundaria.

Por estos motivos, los cuidados médicos apropiados requie-
ren grandes esfuerzos para la educación y la vigilancia de los
pacientes y población en general, incluyendo la prevención
y el tratamiento de las lesiones premalignas y malignas cutá-
neas.

Dr. Florencio Cortez-Franco

EDITORIAL
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La piel y las mucosas pueden expresar manifestaciones de
malignidad interna principalmente bajo dos formas, como
paraneoplasia o como metástasis, por lo que el dermatólogo
debe estar familiarizado con este tipo de hallazgos. Como
quiera que la piel y mucosas son fácilmente accesibles para
los estudios histopatológicos, muchas veces la biopsia de la
lesión cutánea o de la mucosa puede definir el diagnóstico.

Para diagnosticar una situación como paraneoplásica exis-
ten criterios como los planteadas por Helen O. Curth (Tabla
1). Como se ve el criterio de concurrencia nos señala que hay
presentación simultánea de la manifestación paraneoplásica
y el del tumor interno, además hay un curso paralelo entre
ambos, así si se trata adecuadamente el tumor interno la
manifestación paraneoplásica desaparece y si hay recidiva
del tumor interno nuevamente se harán presentes los signos
de la paraneoplasia. Otro criterio importante es que para una
paraneoplasia determinada hay una constancia entre ésta y
el tumor interno tanto en su ubicación como en el tipo celu-
lar; finalmente hay asociación genética y estadística entre
ambas(1,2).

CLASIFICACIÓN

Las paraneoplasias a su vez se clasifican en formas inflama-
torias, tumores secretantes de hormonas y en síndromes he-
reditarios(1-4).

FORMAS INFLAMATORIAS

Las más conocidas son: acantosis nigricans, síndrome de
Bazex, pénfigo paraneoplásico, eritema gyratum repens,
hipertricosis lanuginosa maligna, Paget mamario, dermato-
sis neutrofílica.

Acantosis nigricans

Se describe como alteración cutánea hiperpigmentada de
aspecto afelpado, ubicada principalmente en grandes plie-
gues, especialmente axilas y cuello, pero también en otras
ubicaciones como las zonas perioral e inguinal, hay una for-
ma infrecuente de ubicación en el dorso de dedos de ma-
nos(5). Existen las formas llamadas benignas asociadas a
obesidad o a diabetes resistente a la insulina, y la llamada
maligna que es la paraneoplasia que constituye un marca-
dor principalmente de cáncer gástrico y de linfomas. Cuan-
do está presente usualmente la neoplasia ya se encuentra en
estado avanzado(6).

Síndrome de Bazex

Llamada también acroqueratosis paraneoplásica, se señala
tres estadios en su presentación:

• Estadio macular eritemato-violáceo principalmente de dis-
tribución acral y pobremente definido.

• Estadio de queratodermia localizada, se distribuye sobre
las lesiones anteriores

• Estadio de queratodermia generalizada aunque hay un
predominio acral

Es un marcador de neoplasias, especialmente de vías aéreas
y digestivas superiores (nasal, faríngeo o esofágico)(1,2,7,8).

SIGNOS CUTÁNEOS DE MALIGNIDAD INTERNA

Cutaneous signs of internal malignancy

EDUCACIÓN MÉDICA CONTINUA

Tabla 1. Criterios de una paraneoplasia

• Simultaneidad Presentación
• Paralelismo Curso clínico
• Constancia Tipo celular
• Asociación Genética y estadística

* Modificado de Curth
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Pénfigo paraneoplásico

Caracterizado por tener lesiones cutáneas ampollares y tam-
bién en mucosas, especialmente mucosa oral. Las lesiones
cutáneas son polimorfas semejando a los del pénfigo vulgar
o a los del eritema multiforme, el compromiso de las mucosas
oral y faríngea es constante y muy resistente a los tratamien-
tos; está descrito también el compromiso de otras mucosas.
Es un marcador de linfoma no Hodgkin, leucemias y otros
tumores internos, como el de Castleman (1,2,9-11).

Eritema gyratum repens

Es una erupción eritematosa y descamativa de aspecto
serpiginoso y veteado semejante al de la madera. No hay un
tumor en particular para investigar sino que hay que buscar
neoplasia oculta(1,2,12).

Hipertricosis lanuginosa maligna

Hay un excesivo crecimiento de pelo sin signos de viriliza-
ción, inicialmente los pelos son lanuginosos, con el tiempo
se vuelven gruesos y ásperos. En situaciones como las que se
describe antes de catalogar como una paraneoplasia hay que
indagar sobre causas medicamentosas y endocrinopatías. Se
describen múltiples neoplasias asociadas(1,2,13,14).

Enfermedad de Paget mamario

Se caracteriza por una placa eritematosa, descamativa, de
aspecto psoriasiforme que rodea al pezón y a la areola ma-
maria. En esencia es una extensión del carcinoma ductal de
la mama(1,2,15,16).

Dermatosis neutrofílicas

Como paraneoplasias son el pioderma gangrenoso y el sín-
drome de Sweet.

El pioderma gangrenoso tiene cuatro formas clínicas de las
cuales la forma bulosa atípica es la que se relaciona con tu-
mores principalmente del área hematológica, destacando las
leucemias, por lo que la evaluación de sangre periférica y la
médula ósea son importantes.

El síndrome de Sweet (Figura 1), además de marcador
paraneoplásico, es un marcador parainflamatorio, por lo tanto
hay necesidad de hacer la búsqueda respectiva. Los tumores
más relacionados son las leucemias, los estados preleu-
cémicos, paraproteinemia A y raramente mieloma múlti-
ple(1,2,17).

TUMORES SECRETANTES DE HORMONAS

Los más frecuentes son el síndrome carcinoide, el secretante
de ACTH y el tumor secretante de glucagón

Síndrome carcinoide

Los tumores que constituyen este síndrome secretan hidroxi-
triptamina, que es una amina vasoactiva. Los tumores que
tienen esta cualidad frecuentemente tienen ubicación gastro-
intestinal, pulmonar y ovárica. Se caracteriza por la rubefac-
ción y eritema de cabeza y cuello, diarrea, dolor abdominal y
espasmo bronquial; cuando hay síntomas cutáneos general-
mente ya hay metástasis a hígado(1,2,18).

Síndrome de hormona adrenocorticotropa

(ACTH) exógena

Característicamente hay hiperpigmentación y manifestacio-
nes de Cushing. El tumor que frecuentemente ocasiona este
síndrome es el tumor de células pequeñas del pulmón, otros
tumores son los del tubo digestivo y tumores glandula-
res(1,2,19,20).

Síndrome del glucagonoma

Se caracteriza por tener eritema necrolítico migratorio, le-
siones eritematovesiculares circinadas ubicadas principal-
mente en ingles, queilitis angular y glositis. Otras caracterís-
ticas del síndrome es la disminución de peso y diabetes de
aparición tardía. Hay que plantear diagnóstico diferencial con
la dermatitis seborreica, intertrigo candidiásico y acroderma-
titis enteropática. En el síndrome de glucagonoma, cuando
hay manifestaciones cutáneas ya hay metástasis hepática, en
la mayoría de los casos(1,2,21). La neoplasia característica es
un tumor pancreático secretor de glucagón

SÍNDROMES HEREDITARIOS

Los más representativos son la enfermedad de Cowden, sín-
drome de Gardner, el síndrome de Peutz-Jeghers y el síndro-
me de Muir-Torre.

La enfermedad de Cowden

También llamada el síndrome del hamartoma múltiple, tiene
un patrón hereditario autonómico dominante, los principa-
les hallazgos en la piel son triquilemomas centrofaciales múl-
tiples, pápulas queratóticas múltiples en cara, cuello, orejas
y manos; en mucosa oral se presentan pápulas a manera de

Figura 1. Placas
eritematosas que
caracterizan al
síndrome de Sweet
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un empedrado. Dentro de las manifestaciones sistémicas se
describen pólipos gastrointestinales, tumores tiroideos, quis-
tes ováricos, enfermedad fibroquística de la mama.

La neoplasia más común es el cáncer de mama, en orden de
frecuencia siguen el cáncer de tiroides, el cutáneo, el colóni-
co, el prostático, el de cérvix, el vesical y el hematológico;
algunos recomiendan la mastectomía profiláctica debido a
la elevada frecuencia de cáncer de mama(1,2,22).

El síndrome de Gardner

Es de herencia autonómica dominante, su principal caracte-
rística son los pólipos colónicos, quistes cutáneos y osteomas
múltiples. Los quistes cutáneos son del tipo epidermoide y
aparecen desde la infancia. Están ubicados principalmente
en cara, tronco y cuero cabelludo, en ocasiones los quistes
son de tipo desmoide, también hay lipomas, la aparición de
los quistes preceden por muchos años a los pólipos colónicos.

Los pólipos colónicos pueden convertirse en adenocarcinomas,
por lo que algunos recomiendan la colectomía profiláctica(1,2,23).

El síndrome de Peutz-Jeghers

La herencia es autonómica dominante, también pueden haber
mutaciones espontáneas. Se caracteriza por la presencia de má-
culas pigmentadas distribuidas en mucosa oral, labios y tam-
bién en región acral. Una cualidad principal es la presentación
de pólipos hamartomatosos en el tracto gastrointestinal(1,2,24).

El síndrome de Muir-Torre

Es de transmisión autosómica dominante, se caracteriza por
presentar tumores sebáceos múltiples incluyendo adenomas,
adenocarcinomas y epiteliomas. Una importante asociación
es con adenocarcinomas colónicos, que no siempre se pre-
senta a pesar de haber múltiples neoplasias cutáneas(1,2,25).

Se ha reportado casos simultáneos de diferentes paraneoplasias
con diferentes tumores en un mismo paciente(26,27).

Hay entidades que no cumplen totalmente con los criterios
de Curth; sin embargo, se resalta su asociación con neopla-
sias internas(1):
• Tromboflebitis migratoria superficial o síndrome de

Trousseau, asociada con el carcinoma de páncreas.
• Paget extramamario en relación al cáncer intestinal o del

área genitourinaria.
• Pitiriasis rotunda relacionada con el cáncer hepático.
• Paquidermo-periostosis y cáncer de pulmón.
• Palmas de tripa y cáncer gástrico.
• Queratosis punctata palmoplantar y cáncer de esófago.
• Dermatomiositis con diferentes neoplasias (Figura 2).
• Ictiosis adquirida con linfomas.
• Eritrodermia exfoliativa con linfomas.

Igualmente existen un grupo de enfermedades en los cuales
su asociación es controversial y otros que han sido abando-
nados definitivamente(1), así tenemos:
• La queratosis seborreica eruptiva o signo de Lesser-Trelat

como marcador de neoplasia interna.
• Los acrocordones y la poliposis colónica.
• Los angiomas y telangiectasias eruptivas como manifes-

taciones paraneoplásicas.
• El penfigoide ampollar como marcador de neoplasia in-

terna.
• El queratoacantoma.
• El herpes zoster.
• Reticulohistiocitosis multicéntrica.
• El vitiligo.
• La micosis fungoide.
• La enfermedad de Bowen.

La importancia de reconocer estas situaciones y priorizarlas
en cuanto a estudios y evaluaciones, investigando neoplasias
asociadas, permite no invertir tiempo ni dinero en su búsqueda
así como no generar situaciones de angustia en los pacientes,
Como se puede apreciar el rol del especialista en dermatología
es importante y trascendental en las instituciones de salud.

Las metástasis cutáneas no son frecuentes; sin embargo, cuan-
do suceden significan un pronóstico muy pobre para los pacien-
tes y a veces pueden ser la primera manifestación de una neo-
plasia interna. Teóricamente cualquier neoplasia interna puede
dar metástasis cutánea, se señala que ésta sucede en 1 a 2% de
los pacientes que tienen neoplasia con metástasis. En estudios
necrópsicos la incidencia es de 2 a 4% de casos con neoplasia
interna(28,29). Hay publicaciones de series de metástasis cutánea
como las de Bronstein y Helwig (1972)(30) que señalan que el
tumor que más metástasis cutánea produce es el del pulmón y
otras como las de Lockingbill (1990)(31) que reportan como el
más frecuente al cáncer de mama (Figura 3).

Figura 2.
Signo de Gottron
patognomónico de
la dermatomiositis
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Las vías de las metástasis son la linfática o sanguínea, por
contigüidad y la implantación directa por procedimientos
quirúrgicos(32,33). Muchas veces las metástasis cutáneas pue-
den confundirse con nódulos inocentes como un lipoma por
ejemplo. Ante la sospecha de una metástasis cutánea es im-
portante plantear la estrategia de búsqueda del tumor prima-
rio y en ocasiones pueda ser que éste no se encuentre. Hay
diferentes regiones anatómicas que tienen cierta relación
como destinos de metástasis que pueden orientar en la bús-
queda del tumor primario, así tenemos a cuero cabelludo
metastatizan con frecuencia los tumores de pulmón, mama y
riñón; hay un signo denominado alopecia neoplásica que
puede caracterizarla. La cara, para los tumores de cavidad
oral, pulmón y riñón(28,29,34). Las que se ubican en el cuello
corresponden a los tumores primarios de cavidad oral, pul-
món y mama; en espalda y flancos pulmón, melanoma y
mama; en el pecho mama, pulmón y melanoma; en abdomen
intestino grueso, pulmón, estómago, ovario y mama; en pel-
vis intestino grueso (Figura 4). En el abdomen es necesario
comentar sobre el ‘nódulo de la hermana María José’ que
caracteriza a las metástasis al ombligo de tumores intraab-
dominales(35). En extremidades superiores se ubican las me-
tástasis de melanoma, mama y pulmón; en miembros in-
feriores melanoma, pulmón y riñón(28,29,34).

En cuanto a la semiología de las lesiones metastásicas cutá-
neas, éstas pueden ser generalmente nodulares y subcutáneas,
pudiendo simular lesiones benignas como lipomas o quistes
cutáneos, pueden tener color cárneo, a veces pueden tener
color azulado como sucede con los del melanoma. La llama-
da alopecia neoplásica en cuero cabelludo puede confundir-
se con las alopecias cicatriciales, las que corresponden a
metástasis de la mama de aspecto inflamatorio correspon-
den a la forma erisipelatoide; otra es de aspecto de placa con
superficie como ‘piel de naranja’ o ‘en coraza’ que en oca-

siones adoptan la distribución zosteriforme. También algu-
nas adoptan las formas angiomatosas sobre todo las metásta-
sis renales, los coriocarcinomas y los cánceres de pulmón.
La ulceración es infrecuente. Tener en cuenta que muchos
tumores cutáneos primarios también dan metástasis viscerales
como sucede con el melanoma, dermato-fibrosarcoma, el
carcinoma sebáceo, el tumor de Merkel, el carcinoma
epidermoide, etc.(28,29).

En lo referente al estudio histopatológico, por supuesto que
la piel permite un rápido y fácil abordaje, permitiendo en
muchas ocasiones reconocer el origen primario del tumor
metastático; sin embargo, a veces esto no sucede, correspon-
diendo a la situación de tumor metastático sin foco primario
conocido a pesar de las diferentes pruebas inmunohistoquí-
micas actualmente disponibles.

La búsqueda del tumor primario se realizará teniendo en
cuenta la frecuencia de los tumores malignos en el medio en
relación al sexo y la edad de los pacientes y la frecuencia de
los tumores que hacen metástasis cutáneas.
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1. Paciente varón de 65 años de edad, agricultor de profesión,
consulta por presentar lesiones queratósicas, ásperas al tacto,
secas, de coloración amarillenta y eritematosas, localizadas en
la frente, dorso de la nariz, mejillas, pabellones auriculares y
dorso de las manos, ¿cuál es el diagnóstico más probable?
a. Queratosis actínica
b. Queratosis seborreica
c. Verrugas vulgares
d. Nevus epidérmico
e. Epitelioma basocelular

2. ¿Por qué deben tratarse las queratosis actínicas?
a. Porque existen mutaciones en la p53
b. Porque existe gran inflamación y se ulcera
c. Porque los estudios moleculares confirman que son carcinomas

in situ
d. No deben ser tratadas porque son lesiones benignas
e. son correctas a y c

3. El factor de riesgo de desarrollar cáncer de piel en pacientes
que reciben trasplantes es:
a. Historia de cáncer antes del trasplante
b. Antecedentes familiares de cáncer de piel
c. Duración e intensidad de la inmunosupresión
d. Disminución de CD4
e. Todas son correctas

4. En el manejo de los pacientes trasplantados con carcinoma de
células escamosas, las lesiones consideradas de alto riesgo se
tratan con:
a. Criocirugía
b. Electrodisección
c. Cirugía o cirugía de Mohs
d. Retinoides por vía oral
e. Radioterapia superficial

5. El ganglio centinela es un método estándar aceptado para:
a. Estatificar el melanoma maligno
b. Seguimiento del melanoma maligno
c. Factor pronóstico del melanoma maligno
d. Todos los anteriores
e. No tiene utilidad en el melanoma maligno.

6. Alteraciones genéticas encontradas en el melanoma maligno:
a. 17p, 18q y 21
b. 7, 9, 11
c. 16p, 17 y 21
d. 1p, 6p y 9
e. 5, 12, 17 y 18p
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7. ¿Cuál de las siguientes formas de linfomas T cutáneos tiene
peor pronóstico?
a. Micosis fungoide
b. Enfermedad de Sézary
c. Papulosis linfomatoide
d. Micosis fungoide granulomatosa
e. Enfermedad de Woringer-Kolopp (micosis fungoide pagetoide)

8. ¿Cuál de las siguientes formas clínicas de melanoma maligno
presenta de forma más precoz crecimiento vertical?
a. Melanoma maligno nodular
b. Melanoma lentiginoso acral
c. Melanoma de extensión superficial
d. Melanoma de las mucosas
e. Lentigo melanoma maligno.

9. ¿Cuál de las siguientes características no es propia del deno-
minado nevus atípico o nevus de Clark?
a. Asimetría
b. Bordes regulares
c. Pigmentación irregular
d. Diámetro mayor de 6 mm.
e. Borde irregulares

10. ¿A qué se denomina léntigo simple?
a. Lesión melanocítica de 1 a 2 mm de diámetro constituida por au-

mento de melanocitos a nivel de la capa basal.
b. Lesión precursora de un léntigo melanoma maligno
c. Lesión melanocítica constituida por un incremento en la produc-

ción de melanina
d. Lesión de localización dérmica
e. Lesión melanocítica de aparición en el adulto y localizadas en áreas

fotoexpuesta

11. ¿Cuál de las siguientes no es cierta en relación a las localiza-
ciones habituales de la queratosis actínica?
a. Frente
b. Axilas
c. Dorso de la nariz
d. Dorso de las manos
e. Pabellones auriculares

12. Las queratosis actínicas muestran histológicamente las siguien-
tes características, excepto:
a. Hiperqueratosis
b. Desorganización de la epidermis
c. Pseudoquistes córneos
d. Atipia de la capa basal de la epidermis
e. Degeneración basófíla de la dermis superficial
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13. La importancia de las queratosis actínica está determinada por:
a. Son marcadores cutáneos de malignidad interna
b. Constituyen únicamente un problema estético
c. Pueden transformarse en un carcinoma espinocelular
d. Pueden transformarse en un melanoma maligno
e. Suelen degenerar en un carcinoma basocelular

14. Paciente varón de 58 años, obrero de construcción civil, bebedor
y fumador, consulta por una lesión ulcerosa en el borde libre del
labio inferior de un año de evolución, de 3 cm de longitud, borde
netos, irregulares, base infiltrada y aumento de consistencia de
los tejidos profundos, superficie de la úlcera cubierta por una
costra hemática. ¿Cuál es el diagnóstico más probable?
a. Leucoplasia
b. Queilitis actínica
c. Carcinoma basocelular
d. Carcinoma espinocelular
e. Chancro sifilítico

15. Paciente varón de 65 años, jubilado, con antecedentes de hi-
pertensión arterial, consulta por múltiples placas eritematosas
de 5 años de evolución, de morfología y tamaño variables, dis-
tribuidas difusamente en la pared anterior del tórax y espalda.
La superficie de éstas placas presenta una fina descamación,
bordes irregulares pero nítidos. En el interior de éstas placas se
observan abundantes telangiectasias y una ligera infiltración.
En la exploración general no se palpan adenopatías ni
visceromegalias. ¿Cuál es el diagnóstico más probable en este
paciente?
a. Psoriasis en placa
b. Eczema numular
c. Micosis fungoide
d. Tiña corporis
e. Eczema de contacto.

16. Varón de 66 años, presenta un cuadro de 2 años de evolución
caracterizado por eritrodermia generalizada, prurito intenso de
carácter crónico y adenopatías múltiples. ¿Cuál de los siguien-
tes hallazgos confirmaría el diagnóstico que se considera más
probable?
a. Existencia en sangre periférica de leucocitosis con más de un 10%

de linfocitos atípicos
b. Cifras elevadas de IgE en sangre periférica
c. Eosinofilia intensa
d. Presencia en el suero de anticuerpos inmunofluorescentes IgG a

las capas superficiales de la epidermis
e. Ninguna de ellas confirmaría un diagnóstico probable.

17. Un paciente de 65 años presenta una lesión en la mejilla dere-
cha que ha sido diagnosticada de léntigo melanoma maligno.
¿Cuál de los siguientes parámetros considera más importante
para establecer un pronóstico?
a. Grado de atipia celular
b. Índice mitótico. Número de mitosis por mm2.
c. Espesor de Breslow
d. Intensidad de la mecanización
e. Infiltración inflamatoria peritumoral

18. ¿Cuál de las siguientes localizaciones de carcinoma epider-
moide tiene peor pronóstico?
a. Cuero cabelludo
b. Surco nasogeniano
c. Hélix
d. Labial
e. Subungueal

19. ¿Cuál de las siguientes afirmaciones no es cierta con respecto
a la micosis fungoide?
a. El infiltrado linfocitario suele ser epidermotropo
b. Es un linfoma T cutáneo primario
c. Tiene un curso lento y progresivo
d. Puede asociarse a mucinosis folicular
e. Es un linfoma T CD8 positivo

20. Señale la respuesta falsa con respecto al melanoma de exten-
sión superficial
a. Es el más frecuente de los melanomas
b. Suele ser policromo
c. Suele aparecer en ancianos en las partes fotoexpuestas
d. Puede tener zonas de regresión
e. Tiene una fase de crecimiento radial

21. ¿Cuál de las siguientes características es propia del nevus de
Spitz?
a. Es un nevus con un componente blanco peritumoral
b. Una variedad de melanoma acrómico
c. Se localiza primordialmente a nivel acral
d. Afecta especialmente niños
e. La presencia de ulceración en el nevus de spitz es criterio de mal

pronóstico

22. ¿Cuál de los siguientes casos de melanoma maligno presenta
una mayor gravedad?
a. Melanoma nodular con nivel de Clark IV y espesor 1,4 mm.
b. Melanoma de extensión superficial nivel III y espesor 2,5 mm.
c. Melanoma lentiginoso acral ulcerado, espesor 1 mm.
d. Léntigo melanoma maligno nivel II, espesor 1 mm con presencia

de áreas de regresión
e. Melanoma amelanótico

23. ¿Cuál de los siguientes signos no indica malignización de una
queratosis actínica?
a. Ulceración
b. Hemorragia
c. Infiltración
d. Eritema indurado perilesional
e. Hiperqueratosis

24. El riesgo de metástasis en el carcinoma basocelular es:
a. 0,03%
b. 0,1%
c. 1%
d. 2%
e. 5%

25. ¿Cuál de los siguientes tumores tiene mayor capacidad de pro-
ducir metástasis a distancia?
a. Carcinoma basocelular morfeiforme
b. Carcinoma basocelular asociado al síndrome del nevus basocelular
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c. Carcinoma epidermoide del labio
d. Carcinoma epidermoide cutáneo
e. Queratoacantoma

26. La conducta terapéutica más adecuada en el carcinoma de la piel:
a. Cirugía y criocirugía
b. Curetaje con electrodesecación
c. Radioterapia
d. Radiofrecuencia y curetaje
e. Selección de la técnica más adecuada para cada paciente

27. El tratamiento de elección en los carcinomas basocelulares que
recidiva es?
a. Cirugía escisional
b. Cirugía de Mohs
c. Criocirugía
d. Radioterapia
e. Láser y curetaje

28. Durante la etapa de iniciación en el proceso de carcinogénesis
se produce alteración a nivel de:
a. El ADN de la célula
b. El ARN de la célula
c. El citoplasma de la célula
d. El ribosoma de la célula
e. La membrana celular

29. El factor de riesgo para el desarrollo de melanoma maligno es:
a. Nevos melanocíticos numerosos
b. Nevos melanocíticos con características atípicas
c. Nevos melanocíticos congénitos
d. Quemaduras solares frecuentes en la infancia
e. todas las anteriores

30. Un niño de 10 años consulta por una tumoración sangrante de
1 cm de diámetro en el dorso de la mano derecha de un mes de
evolución; previamente el niño había sufrido una pequeña he-
rida superficial que no cicatrizó en ningún momento. Esta
tumoración se apreciaba ligeramente pediculada, esférica, de
consistencia firme, superficie exudativa y brillante, cubierta de
una costra hemorrágica que sangraba fácilmente. ¿Cuál es el
diagnóstico más probable de ésta lesión?
a. Nevus de Spitz
b. Queratoacantoma
c. Granuloma piógeno
d. Verruga vulgar
e. Molusco contagioso

31. Los nevos melanocíticos:
a. Se presentan más en la raza negra
b. Se presentan exclusivamente en la raza blanca
c. Su frecuencia es igual en todas las razas
d. Son menos frecuentes en la raza negra
e. Sólo se presentan en la raza oriental.

32. Los carcinomas epidermoides desde el punto de vista topográ-
fico que tienen mayor riesgo de desarrollar metástasis son:
a. Cara
b.  Retroauriculares
c. Extremidades superiores

d. Pies
e. Genitales

33. La localización más frecuente de melanoma maligno en la mujer
de raza blanca es:
a. La cabeza y cuello
b. Las piernas
c. La planta del pie
d. La espalda
e. El abdomen

34. El método de mayor sensibilidad para el diagnóstico de mela-
noma maligno es:
a. La correlación clínico patológica
b. La histopatología
c. La inmunohistoquímica
d. La epiluminiscencia
e. La aplicación del esquema nemotécnico del ABCD diagnóstico

del melanoma

35. El signo de Hutchinson es útil en el diagnóstico clínico del:
a. Melanoma plantar
b. Melanoma subungueal
c. Melanoma nodular
d. Melanoma léntigo maligno
e. Melanoma de extensión superficial

36. El nivel III de Clark en un melanoma indica que:
a. La neoplasia esta limitada a la epidermis
b. La neoplasia esta en la unión dermoepidérmico
c. La neoplasia ocupa la dermis papilar
d. La neoplasia ocupa la dermis reticular
e. La neoplasia alcanza el tejido graso

37. ¿Cuál de las siguientes afirmaciones no es cierta en relación al
carcinoma basocelular?
a. Siempre es único
b. No ocasiona metástasis
c. No se desarrolla en mucosas
d. Puede tener pigmento
e. Aparece sobre piel sana

38. Una mujer de 48 años consulta por una lesión pigmentada de
14 mm de diámetro, irregular, asimétrica, de bordes poco defi-
nidos, con áreas parduzcas y áreas negras, de un año de evolu-
ción, localizada en el abdomen. ¿Cuál es el probable diagnós-
tico de la lesión?
a. Léntigo melanoma maligno
b. Nevus melanocítico pigmentado
c. Nevus melanocítico atípico
d. Melanoma de extensión superficial
e. Melanoma nodular

39. La génesis del carcinoma espinocelular de la mucosa genital
esta asociada a:
a. Radiaciones ultravioletas
b. Virus del herpes simple tipo I
c. Virus del molusco contagioso
d. Virus del papiloma virus humano
e. Virus del herpes simple II



Comité de Educación Médica Continua

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3) 189

40. Mujer de 45 años de edad presenta placas rojas, pruriginosas
en distintas zonas del cuerpo de 5 años de evolución. Las lesio-
nes se extienden progresivamente y se intensifican; existiendo
zonas de infiltración variable, incluso tumores. En la
histopatología existen células atípicas intraepidérmicas. El diag-
nóstico más probable sería:
a. Histiocitosis X
b. Reticuloide actínico
c. Linfoma cutáneo de células T
d. Queratoacantoma múltiple
e. Ninguna de las anteriores

41. Una mujer de 70 años, aficionada a tomar el sol, presenta en
la mejilla derecha unas manchas de color marrón abigarrado
con diversas tonalidades, sin relieve, bordes irregulares de 4
cm de diámetro, el cual apareció hace más de 4 años, y pro-
gresa lentamente. ¿Qué diagnóstico le sugiere el cuadro clí-
nico?
a. Queratosis seborreica pigmentada
b. Queratosis actínica pigmentada
c. Léntigo simple
d. Léntigo solar
e. Léntigo maligno

42. La enfermedad de Bowen es:
a. Una forma de psoriasis
b. Una forma de morfea localizada
c. Una dermatomiositis infantil
d. Una micosis fungoide localizada
e. Un carcinoma epidermoide intraepidérmico in situ

43. Un paciente varón de 62 años consulta por presentar un nódulo
en el dorso de la nariz de varios meses de evolución, de colora-
ción perlada y con pequeñas telangiectasias en su superficie,
es característico de:
a. Queratoacantoma
b. Carcinoma epidermoide
c. Carcinoma basocelular
d. Queratosis seborreica
e. Enfermedad de Bowen

44. Paciente varón, de 56 años, que presenta una eritrodermia y
presencia en sangre periférica de linfocitos T atípicos de nú-
cleo cerebriforme superior a 1 000/mm3. ¿Cuál es su diagnós-
tico?
a. Eritrodermia psoriática
b. Micosis fungoide
c. Linfoma CD30 positivo de grandes células
d. Linfoma de células B
e. Síndrome de Sézary

45. Paciente de sexo femenino de 72 años de edad, viene a consul-
ta por presentar un nódulo de 3 cm, rojo azulado a rojo castaño,
sobre el mentón, superficie brillante y con telangiectasias pro-
minentes de 8 meses de evolución. Al examen histopatológico
se aprecia células tumorales monomorfas con un núcleo oval
en un patrón trabecular difuso, numerosas figuras mitóticas.
¿Cuál es el diagnóstico más probable?
a. Queratoacantoma
b. Carcinoma basocelular
c. Carcinoma de Merkel
d. Enfermedad de Bowen
e. Ninguna de las anteriores

46. Cuál de las siguientes entidades no se asocia al herpes virus
humano tipo 8
a. Sarcoma de Kaposi epidémico
b. Sarcoma de Kaposi clásico
c. Linfoma primario de células
d. Linfoma de Burkitt
e. Enfermedad multicéntrica de Castleman

47. Un pénfigo paraneoplásico se relaciona especialmente con:
a. Linfomas
b. Melanomas
c. Sarcomas
d. Adenocarcinomas
e. Merkelomas

48. ¿Cuál de los siguientes procesos linfoproliferativos se mani-
fiesta con brotes de lesiones ulceradas que curan dejando como
secuelas cicatriz?
a. Micosis fungoide
b. Reticuloide actínico
c. Papulosis linfomatoide
d. Hiperplasia angiolinfoide
e. Linfocitoma cutis

49. ¿En qué lesión cutánea existe atipia de los queratinocitos afec-
tando a todo el espesor de la epidermis?
a. Queratosis actínica
b. Enfermedad de Bowen
c. Carcinoma basocelular superficial
d. Queratoacantoma
e. Queratosis seborreica

50. ¿Cuál de las siguientes afirmaciones no es cierta en relación al
nevus de Sutton?
a. Presenta un halo eritematoso alrededor del nevus
b. Suele ser adquirido
c. Puede resolverse en forma espontánea
d. Puede ser múltiple
e. Puede asociarse a enfermedades autoinmunes
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ABSTRACT

The papovavirus or human papilloma virus (HPV) belongs to the
Papovaviridae family, and they are the cause of multiple lesions like
vulgar wart and venereal wart. At present around 100 genotypes have
been identified. Technics of molecular biology (PCR) are demonstrat-
ing the relationships of some genotypes of HPV with a well-known
group of masculine genital neoplasias named PIN (penile
intraepithelial neoplasia); inside this group we find papulosis

bowenoide (PB), erythroplasia of Queyrat (EQ) and Bowen’s dis-
ease (BD). At the Dermatology Service ‘Wenceslao Ollague’ of the
IESS Teodoro Maldonado Carbo Hospital of Guayaquil, was carried
out a retrospective clinical histopathologic study (18 years) of mas-
culine patients with pathologies related with HPV. Twenty eight pa-
tients were registered with the following histopathologic diagnoses:
eight had clinic venereal wart; four, giant venereal wart; two, BP; six,
BD; two, EQ; one, warty carcinoma; one, venereal wart and squa-
mous cell carcinoma (SCC) simultaneously; and four had SCC.
Twelve of these patients displayed histopathologic pictures of cellu-
lar atypia and infection by HPV; 10 of them had PIN; one had verru-
cous carcinoma and one had SCC and simultaneously a venereal wart.
Three patients showed transition from subclinical venereal wart to
BP in one case, from BP to EQ in another and from EQ to SCC the
third; and another patient presented venereal wart and spinocellular
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Papovavirus infection: From subclinic venereal wart to squamous cell carcinoma of male genitals

RESUMEN

Los papovavirus o virus del papiloma humano (PV), que pertenecen a la familia Papovaviridae, son los causantes de múltiples lesiones
incluyendo las verrugas vulgar y venérea. Actualmente, se ha identificado alrededor de 100 genotipos. A través de la biología molecular
(PCR) se ha demostrado la relación de algunos genotipos de PV con un grupo de neoplasias genitales masculinas conocidas como
neoplasia intraepitelial peneana (PIN), entre las que están la papulosis bowenoide (PB), eritroplasia de Queyrat (EQ) y enfermedad de
Bowen (EB). En el Servicio de Dermatología del Hospital Teodoro Maldonado Carbo del IEES de Guayaquil se realizó un estudio
retrospectivo clínico histopatológico (18 años) de los varones con patologías relacionadas con PV. Se registró 28 pacientes con los
siguientes diagnósticos histopatológicos: verruga venérea subclínica, 8; verruga venérea gigante, 4; PB, 2; EB, 6; EQ, 2; carcinoma
verrucoso, 1; verruga venérea y carcinoma espinocelular simultáneas, 1; y carcinoma espinocelular, 4. De estos casos estudiados, 12
presentaron cuadros histopatológicos de atipia celular e infección por PV; 10 de ellos tenían PIN (PB, 2; EB, 6; EQ, 2), un carcinoma
verrucoso y uno carcinoma espinocelular y verruga venérea simultáneas. Tres pacientes de los estudiados evolucionaron de verruga
venérea subclínica a PB, de PB a EQ y de EQ a carcinoma espinocelular, un caso de cada uno, respectivamente. Otro paciente presentó
simultáneamente verruga venérea y carcinoma espinocelular. Planteamos la hipótesis en algunas infecciones por PVde una progresión
clínica oncogénica que iría desde verruga venérea subclínica hasta algún tipo de carcinoma espinocelular, progresión que dependería
por un lado del genotipo del PV infectante y por otro, de diversos factores relacionados como huésped y/o ambiente, y otros factores aún
no bien determinados.
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carcinoma simultaneously. Based on this we propose the hypothesis
of the existence, in some infections by HPV, of a oncogenic clinical
progression that would go from subclinical venereal wart to some
type of carcinoma, progression that would depend of the genotype of
infectant HPV and of diverse related factors like�host or environmental
factors and others not yet well determined.
Keywords: Penile intraephitelial neoplasia; Papovavirus; Bowen’s
disease; Erythroplasia of Queyrat; Papulosis bowenoide.

INTRODUCCIÓN

En los últimos años la infección por papovavirus ha adquiri-
do una gran importancia, no sólo por el aumento de su fre-
cuencia sino también por la gran variedad de manifestacio-
nes clínicas con que se presentan y sobre todo por su cada
vez más comprobado rol oncogénico(1,2).

Los virus del papiloma humano (VPH) comprenden una gran
variedad de genoespecies con genoma ADN, que necesitan
una célula hospedera para reproducirse(3). La infección por
el VPH se asocia con lesiones epiteliales hiperplásicas,
papilomatosas así como también con procesos malignos de
piel y mucosas. En la actualidad, se han descrito alrededor
de 100 genotipos de VPH(4), algunos de ellos frecuentemen-
te involucrados con la formación de dichas neoplasias epite-
liales malignas(5). En cuanto al cuadro clínico, los VPH clá-
sicamente son considerados responsables de dos tipos de le-
siones: las verrugas vulgares y las venéreas.

Las verrugas vulgares asientan principalmente en la piel y el
contagio es directo de persona a persona. En el sitio de la
inoculación, después de un período de incubación muy va-
riable, se presenta en cualquier parte de la piel una pápula
dura que tiende a crecer, siendo su aspecto bastante caracte-
rístico, oscura y de superficie rugosa(6); el genotipo HPV-2
es el más frecuentemente implicado, pero también pueden ser
originados por otros como: HPV-1, HPV-4 y HPV-7 principal-
mente. La histopatología muestra marcada hiperqueratosis,
acantosis, cierta papilomatosis y columnas de paraqueratosis
sobre dichas proyecciones papilomatosas. Algo característico
es la existencia de grandes células vacuoladas y núcleos
picnóticos desplazados (coilocitosis)(7).

Las verrugas venéreas se localizan a nivel de los genitales.
La típica lesión vegetante o verrugosa denominada condiloma
venéreo sigue siendo frecuente, pero ya no en forma predo-
minante. Con los nuevos criterios diagnósticos de la biolo-
gía molecular (PCR), se está descubriendo una serie de le-
siones particulares no vegetantes, pudiendo ser máculas
eritematosas o pigmentadas, erosiones y/o fisuras, también
causadas por algunos genotipos de VPH.

El acetoblanqueamiento ayuda al diagnóstico en estos casos,
para ello se aplica soluciones de ácido acético al 4% por po-
cos minutos en las áreas sospechosas, las que blanquean cuan-

do están infectadas con HPV. Como toda prueba diagnóstica
puede dar reacciones falsas positivas y falsas negativas por
diversas causas. Todas estas formas aparentemente ines-
pecíficas son consideradas como verrugas venéreas sub-
clínicas, las que actualmente han adquirido una gran impor-
tancia, ya que en ellas se han detectado genotipos de HPV de
alto riesgo oncogénico, que pueden, junto a otros cofactores,
evolucionar a procesos malignos in situ o invasivos(8). En
cuanto a su histopatología, presentan acantosis, discreta pa-
pilomatosis e hiperqueratosis y una capa granulosa ligera-
mente engrosada, la presencia de las células coilocíticas des-
critas anteriormente es muy demostrativa.

VPH Y RIESGO ONCOGÉNICO

A nivel de la piel, la relación existente entre el VPH y carci-
noma espinocelular ha sido descrita desde hace mucho tiem-
po en un cuadro clínico dermatológico conocido con el nom-
bre de epidermodisplasia verruciforme de Lewandosky(9,10),
caracterizado por la presencia, en piel y mucosas de meno-
res, genéticamente predispuestos, de lesiones verrugosas
planas o papulosas causadas por VPH 4 y 5 principalmente.
En estos pacientes las verrugas ubicadas en áreas expuestas
al sol desarrollan con el tiempo carcinomas espinocelulares,
siendo entonces, en estos casos, la radiación ultravioleta el
cofactor oncogénico desencadenante(11).

Actualmente, se ha demostrado que la infección genital por VPH
16 y 18 representa la causa principal del cáncer cervico-
uterino(12,13). Aunque la infección genital por VPH es una de las
enfermedades de transmisión sexual más frecuente(14,15), no todas
evolucionan a cáncer. De igual manera, a nivel de mucosas, en
especial de las áreas genitoanales, con las nuevas técnicas de
PCR se está demostrando la gran participación que los VPH
tienen en diversos procesos malignos in situ e invasivos(16). Por
ese motivo los VPH mucosotrópicos se clasifican en virus de
alto y de bajo riesgo oncogénico (Tabla 1).

Tabla 1. VPH mucosotrópicos

Bajo Alto

• VPH 6 • VPH 16
• VPH 11 • VPH 18
• VPH 34 • VPH 30
• VPH 40 • VPH 31
• VPH 42 • VPH 33
• VPH 43 • VPH 35
• VPH 44 • VPH 37
• VPH 53 • VPH 51
• VPH 54 • VPH 52
• VPH 55 • VPH 56
• VPH 57 • VPH 58
• VPH 59 • VPH 66
• VPH 61 • VPH 69
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CUADROS CLÍNICOS CON HISTOPATOLOGÍA DE

ATIPIA CELULAR RELACIONADOS CON HPV

En las áreas genitales, tanto masculinas como femeninas, se
describen una serie de procesos epiteliales atípicos que per-
manecen mucho tiempo localizados en la epidermis, pero que
pueden en algún momento determinado tornarse invasivos,
procesos que parecen estar fuertemente relacionadas con HPV
oncogénicos, por lo cual bien podrían ser estadios de transi-
ción entre verruga venérea y carcinoma espinocelular. Estos
cuadros clínicos localizados en los genitales masculinos se
conocen en la actualidad con el nombre de neoplasias
intraepiteliales de pene (PIN) y comprende las 3 siguientes
entidades clínicas: papulosis bowenoide, enfermedad de
Bowen y eritroplasia de Queyrat, todas ellas relacionadas con
diferentes tipos de HPV(17,18). El carcinoma verrucoso también
se inicia con un cuadro de atipia localizado, pero luego se
desplaza y profundiza como veremos más adelante.

Los cuadros clínicos con atipia celular histopatológica en
relación a HPV en genitales masculinos son: (Tabla 2)

Papulosis bowenoide

Son máculas pigmentadas o eritematosas de variados tama-
ños, de aspecto clínico aparentemente inofensivo, pero mues-
tran al examen histopatológico una marcada atípia celular con
pérdida de la arquitectura epidérmica normal, lo que corres-
ponde a un cuadro histopatológico de carcinoma in situ. Se
presentan más en jóvenes y su evolución es relativamente
benigna ya que en la mayoría de los casos se mantiene esta-
ble durante mucho tiempo y luego involucionan espontánea-
mente; sin embargo, en un pequeño número de pacientes, estas
lesiones se hacen persistentes y bajo la influencia de otros
cofactores como falta de circunsición, mala higiene genital,
promiscuidad sexual, inmunodepresión, etc., evolucionan a
procesos malignos (enfermedad de Bowen o eritroplasia de
Queyrat)(19,20).

Enfermedad de Bowen

Es una expresión clínica del carcinoma in situ de las células
escamosas de la piel. Es una lesión maculosa o papulosa bien
definida, asintomática que se extiende centrífugamente, per-

manece como un carcinoma in situ por mucho tiempo, pero no
involuciona en forma espontánea y más bien va hacia un carci-
noma invasivo bajo la influencia de otros factores, como los
indicados anteriormente.

Los mismos VPH del caso anterior han sido encontrados en
estas lesiones, así como el VPH-34. Su histopatología es la
de un carcinoma in situ; hay maduración desordenada de la
epidermis, células disqueratósicas y queratinocitos atípicos
multinucleados(21).

Eritroplasia de Queyrat

Se caracteriza por máculas y/o placas eritematosas ubica-
das en las mucosas del glande y/o surco balanoprepucial. Es
algo semejante a la enfermedad de Bowen pero localizado
en la mucosa (no en piel), tampoco involuciona y va con más
rapidez a un carcinoma invasivo metastizante. Histológica-
mente se ha propuesto que sus células son menos multinu-
cleadas y menos disqueratósicas que en la enfermedad de
Bowen(22).

Carcinoma verrugoso

Los términos verruga venérea gigante y carcinoma verrugoso
son motivo de discusión. Hay quienes sostienen que son si-
nónimos, lo más probable es que el llamado anteriormente
condiloma gigante de Buschke haya evolucionado a un car-
cinoma de poca agresividad. Histopatológicamente muestra
gran atipia celular con desplazamiento e invasión profunda.
Este es un proceso lento pero puede también en algunos pa-
cientes por diversos factores no bien conocidos, llegar a ser
invasivo y/o metastizante. La radioterapia ha sido señalada
como uno de esos factores.

Hay verrugas venéreas de gran tamaño, en especial en las
embarazadas, que se comportan siempre como verrugas, sin
degenerar a carcinomas, y que disminuyen de tamaño des-
pués del embarazo. Por lo cual el término de verruga venérea
gigante debe estar reservado para esos casos (de gran tama-
ño) y el de carcinoma verrugoso para los que han degenera-
do en un proceso maligno de menor agresividad, ya que al
parecer estos procesos malignos provenientes de una infec-
ción por VPH, son menos infiltrantes y menos metastizantes
que los clásicos carcinomas espinocelulares(23). En estos ca-
sos se ha detectado los VPH 6-11 y 16-18.

Hipótesis

La infección por VPH de riesgo oncogénico puede evolucio-
nar de una infección subclínica (verruga venérea subclínica)
a un carcinoma espinocelular o a una variedad especial de-
nominado carcinoma verrugoso, lo que dependería por una
parte del HPV implicado y por otra de diversos factores rela-
cionados con el huésped y al ambiente (falta de circuncisión,
mala higiene, inmunodeficiencia, etc.).

Tabla 2. Cuadros clínicos con atipia celular histopatológica en
relación a HPV en genitales masculinos

Cuadros clínicos HPV

• P   Papulosis bowenoide 16 - 18
• I    Enfermedad de Bowen 16 - 18
• N  Eritoplasia de Queyrat 16 - 18
• Carcinoma verrugoso 6 -11  16 -18
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Objetivo

Determinar la existencia de procesos de atipia celular en
pacientes varones con patologías genitales relacionadas con
HPV, en el Servicio de Dermatología del Hospital Teodoro
Maldonado Carbo (TMC) del IESS de Guayaquil/Ecuador y
la probable evolución de casos, inicialmente benignos, ha-
cia carcinomas in situ y/o invasivos.

MATERIAL Y MÉTODOS

En el Servicio de Dermatología del Hospital TMC del IESS
de Guayaquil, se realizó una revisión retrospectiva de los
registros clínicos e histopatológicos de los pacientes mas-
culinos que han presentado cuadros clínicos de infección por
HPV y/o atipia celular a nivel de los genitales, desde el año
1985 hasta el 2003. De acuerdo a esta revisión, se determina
la frecuencia de los diferentes cuadros clínicos existentes:
verruga venérea subclínica, verruga venérea gigante, neo-
plasia intraepitelial del pene (PIN), carcinoma verrugoso y
carcinoma espinocelular, y la posible progresión clínica de
algunos de ellos.

RESULTADOS

De la revisión realizada de los informes histopatológicos e
historias clínicas correspondientes, se detectaron y estudia-
ron 12 pacientes que presentaron patologías relacionadas con
los VPH y atipia celular y las diferentes patologías encontra-
das se aprecian en el Tabla 3.

Además es importante destacar que también se detectaron y
estudiaron 8 casos con verruga venérea subclínica y 4 con
verruga venérea gigante, procesos que están relacionados con
los VPH pero no tienen atipia celular. Figura 1.

De esta casuística es importante destacar la presentación de
tres pacientes que en su evolución presentaron dos cuadros
clínicos diversos y un cuarto paciente que al mismo tiempo
reveló dos cuadros clínicos distintos.

Así tenemos un paciente que en su primera consulta presen-
tó verruga venérea subclínica y en la segunda papulosis
Bowenoide, un segundo paciente se presentó con lesiones
iniciales de papulosis bowenoide y después eritroplasia de
Queyrat y un tercero con eritoplasia de Queyrat primero y
luego carcinoma espinocelular. El cuarto caso presentó en la
misma muestra histológica verruga venérea en un sector y
carcinoma in situ en otra.

Caso 1

Paciente de 45 años de edad, casado procedente de Guayaquil,
no circuncidado, que presentaba en el surco balanoprepucial
varias fisuras que confluyen entre si formando líneas a su alre-
dedor (Figura 2). En la primera consulta, con la prueba de
acetoblanqueamiento y luego con la biopsia se estableció el
diagnóstico de verruga venérea subclínica y en la segunda las
lesiones resultaron ser al estudio histopatológico papulosis
bowenoide (Figura 2).

Tabla 3. Patologias relacionadas con HPV y atipia celular

Neoplasia intraepitelial peneana (PIN) Casos

•  Papulosis  bowenoide 2
• Enfermedad de Bowen 6
• Eritroplasia de Queyrat 2
• Carcinoma verrugoso 1
• Verruga venérea y carcinoma espinocelular 1
Total 12

Servicio de Dermatología IESS
Guayaquil, Ecuador. 1985-2003

Figura 1. Verruga venérea gigante y carcinoma verrugoso
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Caso 2

Paciente de 63 años, soltero, procedente de Pascuales, con
antecedentes de psoriasis de 28 años de evolución (corticoes-
tropeado). Al examen presentó en glande y prepucio varias
pápulas y placas oscuras, unas eritematosas, otras se superfi-
cie áspera y bordes delimitados. Unos 6 meses después, en
una nueva consulta, presentó en el mismo lugar, algunas pla-
cas circunscritas eritematosas, erosivas y brillantes. El diag-
nóstico inicial clínico e histológico fue de papulosis
bowenoide y el de la segunda, eritoplasia de Queyrat (Figura
3). Al respecto es importante recalcar que el paciente por su
psoriasis había sido tratado con corticoides tanto tópicos como
sistémicos.

Caso 3

 Paciente de 52 años, casado, procedente de Salitre, presen-
taba máculas y placas eritematosas, de algunos meses de
evolución en glande y surco balanoprepucial, tres años des-
pués presentó en el mismo sector una gran placa eritematosa
de superficie erosionada y bordes difusos.

En la primera consulta el diagnóstico clínico e histopatoló-
gico fue de eritroplasia de Queyrat, y en la segunda, de car-
cinoma espinocelular (Figura 4).

Caso 4

Paciente de 50 años, casado, procedente de Guayaquil, presen-
taba una gran placa dura, exofitica, de superficie verrugosa de
cuatro meses de evolución, en un amplio sector del surco
balanoprepucial y del glande. Los últimos veinte días la super-
ficie se había tornado más vegetante y erosiva, el estudio histo-
lógico mostró en la misma placa lesiones de verruga venérea
en un sector y de carcinoma espinocelular en otro.

COMENTARIOS

Los nuevos procedimientos diagnósticos de la Biología
Molecular están poniendo en evidencia el papel oncogénico
que tienen algunos HPV en lesiones de mucosas genitales,
tanto femeninas como masculinas. El PCR está identifican-
do algunas genoespecies de HPV en carcinomas tanto loca-
lizados (preferentemente) como invasivos.

Los diversos estudios internacionales han demostrado que
los HPV 16-18, principalmente, pueden permanecer laten-
tes en mucosas genital y oral(8), o hacer manifestaciones
subclínicas y evolucionar después a procesos malignos in situ
e incluso invasivos, tanto en el afectado como, con mayor
frecuencia en su pareja sexual. El cáncer de cuello uterino
tiene una alta incidencia mundial y está asociado a dichos
HPV oncogénicos.

Figura 2. Verruga subclínica y papulosis bowenoide

Figura 3. Papulosis bowenoide y eritroplasia de Queyrat

Figura 4. Eritroplasia de Queirat y carcinoma espinocelular
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En genitales masculinos, la mayoría de infecciones por HPV
está relacionada con genoespecies de bajo riesgo oncogénico
como VPH 6-11, las que, sin embargo, pueden evolucionar a
procesos malignos como el carcinoma verrucoso, en especial
cuando se trata de lesiones crónicas o persistentes. En la pre-
sente revisión casuística hemos comprobado con estudios histo-
patológicos, la presencia en nuestra consulta de pacientes con
diversas patologías relacionadas con VPH y atipias celulares
como papulosis bowenoide, eritroplasia de Queyrat, enferme-
dad de Bowen (PIN) y carcinoma verrucoso, tal como lo seña-
lan diferentes referencias bibliográficas(16,18).

Finalmente en esta casuística hemos demostrado la secuencia
clínica e histopatológica de algunos pacientes infectados con
VPH, evolucionando desde formas de verruga venérea
subclínicas a carcinomas espinocelulares inicialmente locali-
zados.

CONCLUSIONES

La mucosa genital masculina puede ser reservorio de VPH
oncogénico a través de portadores asintomáticos con verru-
ga venérea subclínica o papulosis bowenoide, las que pue-
den evolucionar hacia procesos malignos como enfermedad
de Bowen, eritroplasia de Queyrat, y, en la mujer hacia cán-
cer de cuello uterino. Por ello la importancia de detectarlos y
controlarlos a tiempo.

Es necesario investigar a todas las parejas sexuales de pa-
cientes masculinos con infección de VPH a fin de prevenir el
cáncer de cuello uterino.

Para concluir es necesario recalcar la importancia de deter-
minar los genotipos de VPH existentes en toda lesión geni-
tal, a fin de medir el riesgo oncogénico tanto para él como
para su pareja sexual y tomar las medidas terapéuticas más
adecuadas.
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ABSTRACT

Glandular sweat tumors are a very distinctive category of neoplasms;
most of them are divided in two groups depending upon their resem-
blance to eccrine or apocrine normal sweat glands. Clinical appear-
ance of these tumors is similar but some differences could be pointed
out allowing clinical diagnosis. In numerous occasions only the his-
tological picture can make de final approach. Decapitation secretion
use to be the only way under light microscopy to differentiate be-
tween apocrine and eccrine tumors, currently some specials techniques
such as electron microscopy, immunoperoxidases and monoclonal
antibodies are necessary to disclose the true nature of some of these
neoplasms. Clinical behavior is different even in benign conditions
and some of the malignant tumors are capable to metastasize or in-
duce local destruction. A comprehensive review of the subject is made
in this evolving matter and a special emphasis has been done in clini-
cal and histological grounds.

Keywords: Sweat gland; Tumor; Apocrine; Eccrine; Nevus; Cysts;
Hamartoma.

GENERALIDADES

Las glándulas sudoríparas son estructuras normales en la
especie humana cuya función principal es la elaboración y
secreción de sudor. Esta función es termorreguladora y se
ejerce en los humanos gracias a la variedad ecrina. Filogené-
ticamente estas glándulas sudoríparas se encuentran en ani-
males inferiores cumpliendo diferentes funciones, inclusive
en algunos de ellos de atracción sexual. Hay mamíferos que
carecen de ellas como el elefante. En el hombre las sudorípa-
ras ecrinas predominan y se localizan en la mayor parte del
cuerpo. La histogénesis es diferente ya que la ecrina procede
del germen ecrino primario a partir del cuarto mes de vida
intrauterina y la apocrina lo hace del germen epitelial prima-
rio un mes después. La porción secretora de ambas es la úni-
ca estructura idéntica que comparten y que no ha podido ser
diferenciada todavía con ninguna de las técnicas actuales
(Figura 1). Estructuralmente ambas tienen un acrosiringio,
en el caso de la apocrina, éste desemboca en la porción supe-
rior del folículo piloso, y el de la ecrina lo hace en la epider-
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mis directamente. El conducto excretor es sinuoso e idéntico
para ambas variedades, contiene una cutícula luminar eosi-
nófila y se continúa con la porción secretora que se mani-
fiesta como un ovillo (Figura 1) que resulta ser diez veces
más grande en la variedad apocrina. En las ecrinas este ovi-
llo tiene células claras (componente seroso o hídrico) y oscuras
(componente mucinoso). En las apocrinas puede verse con fre-
cuencia secreción por decapitación que resulta ser característi-
ca de estas. El sudor ecrino es transparente, continuo, hipotónico
al final y ligeramente alcalino. Se sabe poco del sudor apocrino
el cual es blanco lechoso, de secreción esporádica, estimulado
por el sistema adrenérgico y de pH neutro.

CLASIFICACIÓN

Nevus, quistes y hamartomas

• Nevus apocrino y ecrino

• Nevus ecrino del acrosiríngeo

• Nevus ecrino comedónico de la palma

• Nevus ecrino lineal con comedones

• Nevus ecrino ostial poroqueratósico

• Nevus ecrino centrado

• Hidrocistoma apocrino y ecrino
• Hamartoma angiomatoso ecrino

NEVUS, QUISTES Y HAMARTOMAS

NEVUS

Nevus apocrino

Suele ser congénito o aparecer poco después, consta de pápu-
las del color de la piel acomodadas formando placas asinto-
máticas, localizadas en parte superior del tórax o de las axilas;
histológicamente contiene gran cantidad de glándulas
apocrinas maduras en relación al tejido las cuales muestran
secreción por decapitación(1,2).

Nevus ecrino

Es una alteración muy rara que se manifiesta como un área
de la epidermis normal con marcado incremento de la sudo-
ración, puede ser segmentario e histológicamente muestra au-
mento del número y el tamaño de los glomérulos sudoríparos
ecrinos(3,4).

Otros

Algunas variantes de nevus aún más raras con mínimas di-
ferencias clinicopatológicas han sido descritas en la litera-
tura tales como nevus del acrosiríngeo (cordones anasto-
móticos en la dermis superficial que contienen acrosiríngeos,
se confunde con el siringofibroadenoma)(5,6), comedónico de
la palma (tapones córneos deprimidos en los ostiums), li-
neal con comedones (comedones superficiales con agrega-
dos dérmicos que semejan espiroadenomas)(7,8), ostial poro-
queratósico(9-12) (lamelas paraqueratósicas en los ostiums) y
central (células névicas rodeando los tubos excretores
ecrinos)(13,14).

HIDROCISTOMAS

Apocrino (cistadenoma)

Es considerado una proliferación adenomatosa que se loca-
liza preferentemente alrededor de la región periorbitaria en
la cara y en el cuello, lejos de áreas donde clásicamente se
encuentran las glándulas apocrinas, afectan por igual a am-
bos sexos, únicos o múltiples, son pequeños (> 1 cm), asin-
tomáticos, pueden aumentar de tamaño o incluso desapare-
cer con los cambios de temperatura o en épocas frías; tienen
un color azulado aunque pueden ser translucidos o
hiperpigmentados (Figura 2). ‘

Histológicamente lucen como una estructura quística que
contiene sudor rodeada por un epitelio con dos hileras de
células, una interna columnar de citoplasma claro tenuemente
eosinofílico con núcleo basal, la cual ocasionalmente mues-
tra secreción por decapitación y una hilera externa de células
mioepiteliales alargadas (Figura 4).

Figura 1. Arriba:
Glándula sudorípara
porción secretora.
Centro: Conducto
excretor. Abajo:
Glomérulo sudoríparo.



JM. Ollague-Torres, ME. Vera

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3) 213

Ecrino

No es aceptado por algunos autores. Tiene una imagen clíni-
ca idéntica pero histológicamente muestra un epitelio apla-
nado compuesto por dos hileras de células pequeñas,
poliédricas con escaso citoplasma y color oscuro del núcleo
sin secreción por decapitación y ocasionalmente mostrando
zonas con una cutícula eosinofílica(15) (Figura 3).

Hamartoma angiomatoso ecrino

Es una lesión extremadamente rara que se presenta en soli-
tario y puede congregar mucina, capilares sanguíneos dila-
tados y aun folículos pilosebáceos alrededor de las glándu-
las sudoríparas ecrinas que están aumentadas de tamaño y
de número(16-19).

NEOPLASIAS APOCRINAS

Adenoma y adenocarcinoma apocrinos

El adenoma apocrino ha sido descrito en axilas, mejillas y
mamas; suele ser un nódulo recubierto por piel normal, bien
circunscrito, que histológicamente tiene un patrón glandu-
lar tapizado por una capa de células de citoplasma eosinófilo
que posee proyecciones citoplasmáticas (yemas) en la luz
de la cavidad, no infiltra el tejido circundante y es bien de-
limitado con bordes lisos.

El adenocarcinoma apocrino, la contrapartida maligna del
adenoma, también se localiza en las axilas y en la región
anogenital y es una masa única, habitualmente multinodular
exo-endofítica de hasta 9 cm de diámetro. La tumoración se
extiende hasta la dermis reticular y profunda con estructu-
ras glandulares que tienen áreas papilares y tubulares, otras
sólidas formando cordones de células de citoplasma eosin-
ofílico abundante granular o vacuolado, existe marcado
pleomorfismo y mitosis en cantidad variable. Hay discreta
tendencia a la infiltración y las células tumorales suelen ser
PAS positivas resistentes a la digestión de la diastasa(20-29).

Figura 3. Hidrocistoma ecrino.

Figura 4.
Adenoma tubular.

Figura 2. Hidrocistoma
apocrino.
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Adenoma tubular apocrino

Prefiere las extremidades inferiores y el cuero cabelludo de
mujeres de edad media; se manifiesta como un nódulo asinto-
mático(28,30-32), único, duro, hemisférico, bien circunscrito y
puede medir hasta 6 cm; recubierto por una superficie lisa o
verrugosa ocasionalmente erosionada. Su extirpación com-
pleta es seguida de curación total; su histología incluye lóbu-
los bien delimitados de estructuras tubulares bien diferencia-
dos, acompañados de quistes con proyecciones papilares en
su luz, hendiduras entre los agregados tumorales y el estro-
ma, el que contiene escaso infiltrado inflamatorio (Figura 4).

Hidradenoma papilífero

Ha sido preferentemente descrito en la vulva(33) y en la región
perianal de mujeres entre los 20 y los 80 años de edad, como un
nódulo solitario de 1 cm de diámetro en promedio, bien delimita-
do, no adherente, del color de la piel normal, ocasionalmente
translúcido. Histológicamente presenta una cavidad con prolon-
gaciones papilares irregulares que protruyen en la luz de espa-
cios quísticos tapizados de epitelio columnar con células altas
eosinófilas o pálidas, con proyecciones citoplasmáticas que tie-
nen un patrón trabecular y/o arciforme(34-37) (Figura 5).

Siringocistadenoma papilífero

Esta neoplasia se localiza de preferencia en el cuero cabellu-
do, cuello y frente; generalmente aparece en la infancia como
una lesión nodular eritematosa o una placa verrugosa de cre-
cimiento lento que deja escapar un exudado seroso, provoca
alopecia en cuero cabelludo, puede aparecer sobre un nevus
verrugoso, es solitario(38-41).

En la histología del siringocistadenoma papilífero se ven ca-
vidades que se abren al exterior o a folículos pilosebáceos,
tapizadas por un epitelio glandular doble que muestra secre-
ción por decapitación(38), pueden tener proyecciones papilares
y el infiltrado denso es característicamente plasmocitario,
existe discreto grado de pleomorfismo y algunas mitosis(42,43)

(Figura 6).

Tumor apocrino mixto

Al microscopio, se observan estructuras tubulares ramifi-
cadas delimitadas por epitelio apocrino con dos capas de
células que pueden mostrar una diferenciación folículo-se-
bácea focal y el estroma suele ser fibroso, mixoide y con-
droide(4,45).

Figura 6 Siringocistadenoma
papilífero.

Figura 5. Hidradenoma papilífero.



JM. Ollague-Torres, ME. Vera

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3) 215

Enfermedad de Paget extramamaria

Se presenta ordinariamente en región perineal o perianal, axila
y conducto auditivo externo, generalmente en mujeres de edad
avanzada, como placas de aspecto eccematoso o liquenificado
acompañadas de intenso prurito y con zonas entremezcla-
das de hiperpigmentación y despigmentación(46). La imagen
histológica más frecuente se caracteriza por una hiperplasia
epidérmica importante, con la presencia de células claras de
citoplasma abundante cargado de mucina PAS positiva, lo-
calizadas sobre todo en la unión dermoepidérmica y en es-
tratos inferiores del epitelio, algunas tienen forma de ‘anillo
de sello’. Con frecuencia, se nota la presencia de estas célu-
las en folículos pilosebáceos y en los conductos sudoríparos
formando estructuras con luces glandulares. La dermis su-
perficial suele tener un infiltrado inflamatorio denso en los
casos crónicos. Algunos autores consideran que esta enti-
dad tiene un real origen epidérmico(47-50).

Tumor apocrino mixto

(siringoma condroide apocrino)

Como las anteriores neoplasias, se aprecia preferentemente
en la cabeza de hombres de edad media, suele ser una lesión
solitaria de superficie lisa con telangiectasias en su superfi-
cie que puede alcanzar los 3 cm de diámetro. Este tumor es
controversial porque seria una variante de tumor mixto o
siringoma condroide ecrino con un estroma fibroso, a veces
condroide y mixoide que contiene estructuras tubulares
ramificadas semejantes al ovillo secretor de la glándula su-
dorípara apocrina, con doble hilera de células y con ocasio-
nal secreción por decapitación. Las técnicas inmunohisto-
químicas actuales aún no contribuyen con una clara diferen-
ciación entre la naturaleza ecrina o apocrina de los tumores
mixtos.

TUMORES DE GLÁNDULAS SUDORÍPARAS

MODIFICADAS

Adenocarcinoma de Moll y tumores ceruminosos

Las glándulas de Moll, en los párpados, y las glándulas
ceruminosas, en el conducto auditivo externo, son una mo-
dificación de glándulas apocrinas. Estas glándulas están en
capacidad de generar tumoraciones que se pueden parecer a
los adenomas apocrinos o inclusive a su contraparte malig-
na, los adenocarcinomas apocrinos. Clínicamente son muy
pocos los casos descritos de adenocarcinoma de Moll e histo-
lógicamente algunos presentan acumulación de hierro intra-
celular y otros han sido confundidos con carcinomas sebá-
ceos; los tumores ceruminosos ofrecen adicionalmente mu-
cha dificultad de diagnóstico entre las variedades benignas y
malignas.

Adenoma papilar de pezón

También conocido como papilomatosis florida o adenomatosis
erosiva, es una tumoración que clínicamente recuerda la enfer-
medad de Paget mamaria; su naturaleza es discutida pero pare-
ce provenir de los conductos galactóforos del pezón, afecta casi
exclusivamente a mujeres(25). Histológicamente, la tumoración
a pesar de no estar encapsulada, es bien delimitada y contiene
estructuras tubulares que muestran proyecciones papilares en
cavidades de diferente tamaño. En ocasiones y en diferentes
focos la tumoración esta conectada con la epidermis la cual a
veces forma parte de la proliferación sobre todo en los niveles
superiores, el estroma suele ser rico en células plasmáticas. No
se observan atipias histológicas.

Las glándulas anogenitales son similares a las glándulas
mamarias de acuerdo a estudios recientes (1999) suelen te-
ner secreción por decapitación y pueden producir tumores
cuya diferenciación histológica con los apocrinos es muy
difícil. El número de casos descritos es limitado y su acep-
tación completa aún es controversial.

NEOPLASIAS ECRINAS

Adenoma papilar ecrino

Fue descrito en 1977 y llama la atención por presentarse como
un nódulo solitario, benigno, de crecimiento lento en las pier-
nas de pacientes de raza negra. Parece ser la contrapartida
ecrína del adenoma tubular apocrino. En los casos descritos
no se ha reportado secreción por decapitación y la tumora-
ción que es bien delimitada muestra estructuras tubulares que
tienen dos tipos de células, una de ellas clara con abundante
citoplasma y ocasionales proyecciones papilares a pequeños
lúmenes (Figura 7). Las inmunoperoxidasas como la proteí-
na S100 y citoqueratinas han resultado positivas.

Figura 7. Adenoma papilar ecrino
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Adenoma papilar digital agresivo

Ha sido descrito recientemente y llama la atención por ser menor
de 2 cm, tener aspecto quistico, localizarse exclusivamente en
dedos de pies y manos o áreas adyacentes, con un comporta-
miento biológico agresivo generando frecuentes recidivas lo-
cales y metástasis pulmonares en la variedad maligna: el ade-
nocarcinoma papilar digital agresivo. Histológicamente desta-
ca la poca delimitación de la lesión que se puede extender hasta
el tejido celular subcutáneo. El estroma fibroso de colágeno con-
densado tiene estructuras quísticas de mediano tamaño pero más
grandes que las del adenoma papilar ecrino, conteniendo pro-
yecciones papilares de epitelio, con dos o más hileras de célu-
las, algunas de citoplasma claro, acompañadas ocasionalmen-
te de diferenciación escamosa focal. En ocasiones se ha repor-
tado también un patrón cribiforme y mitosis esporádicas. La
variante maligna muestra una tendencia marcada a la infiltra-
ción de tejidos adyacentes que incluyen hueso, con escasa di-
ferenciación glandular, mucha atipia y mitosis atípicas. Los
estudios de microscopía electrónica e inmunoperoxidasas apun-
tan a un origen o diferenciación ecrína.

Siringomas

Son tumores muy frecuentes, de localización preferente en
párpados de mujeres jóvenes, constituidos por pápulas
recubiertas de piel normal que no sobrepasan los 6 mm. de
diámetro, asintomáticos, pero que pueden aparecer también
en antebrazos, abdomen y regiones genitales(51,52). Una va-
riante eruptiva ha sido descrita, al igual que formas disemi-
nadas, únicas o lineales. Pueden ser más frecuentes en el sín-
drome de Down y a veces cambian de tamaño con la esta-
ción(53,54) (Figura 8). Histológicamente son bien delimitados,
no sobrepasan la dermis reticular superior, tienen gran canti-
dad de túbulos sudoríparos compuestos por doble hilera de
células, algunos de estos túbulos tienen una forma de ́ coma´

y se encuentran inmersos en un estroma fibroso importante,
ocasionalmente sólo se observan nidos o hileras de células
basaloides (Figura 8).

La variedad de células claras es arquitecturalmente idéntica
pero los agregados están formados de células claras de cito-
plasma abundante PAS positivo, se han descrito en asocia-
ción con diabetes mellitus. Las técnicas de inmunoperoxi-
dasas apuntan a la región secretora de las glándulas ecrinas y
se ha reportado la presencia de receptores hormonales para
la progesterona. Se debe considerar la frecuente confusión
con el carcinoma anexial microquístico.

Carcinoma siringoide ecrino

Es la contrapartida maligna del siringoma. Suele tener una
arquitectura parecida con agregados basaloides y tubulares
con varias hileras de células atípicas las cuales forman es-
tructuras tubulares que contiene material amorfo, el estroma
es finamente fibrilar y se extienden hasta planos profundos,
en la literatura hay muchos casos cuya histología se super-
pone y que han sido descritos con diferentes nombres(55-57).

Siringoma condroide (tumor mixto)

Es un nódulo asintomático poco frecuente, recubierto por piel
sana ocasionalmente exulcerado que se localiza preferente-
mente en el cuero cabelludo y cuello. La característica histo-
lógica de este tumor dérmico bien delimitado es su estroma
fibroso, mixoide y condroide en el cual se incluyen estructu-
ras tubulares tapizadas con una doble hilera de células cúbi-
cas con racimos sólidos irregulares o cordones de células re-
dondas asociadas con islotes escamosos (Figura 9). Ocasio-
nalmente se pueden ver áreas de calcificación. Algunas va-
riantes de estructuras ductales pequeñas inmersas en estroma
hialino han sido descritas. A pesar que los hallazgos inmuno-
histoquímicos señalan la naturaleza apocrína en la mayor parte
de estas tumoraciones, en la actualidad se las considera de
naturaleza ecrina en base a que las estructuras apocrinas vi-
sibles son en realidad resultado de una metaplasia posterior
dentro de la tumoración(58-61). Este hecho parece confirmase
con la microscopía electrónica.

Figura 8.
Siringomas.

Figura 9
Siringoma condroide.
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Siringoma condroide maligno

Puede dar metástasis, pero con prolongados tiempos de sobre-
vida, prefiere las extremidades y el tronco, al contrario de la
variedad benigna. Algunos tumores muestran áreas benignas
asociadas, lo que evidencia la transformación. En la histología,
por lo general, lesión lobulada con un componente mixomatoso
o condroide de disposición central y áreas de cordones o nidos
de células epiteliales discretamente atípicas pleomórficas –que
ocasionalmente forman estructuras glandulares– en la periferie.
Se ha reportado calcificaciones y mitosis atípicas(56-60).

Cilindroma

Puede presentarse en cualquier parte del cuerpo pero prefiere
el cuero cabelludo, sobre todo en la variedad multinodular en
turbante (tumor de Spiegler) que es de naturaleza hereditaria
autosómica dominante (gen16 q12-q13). Están cubiertos por
piel sana, brillante y suelen tener capilares en su superficie, son
asintomáticos, firmes, más frecuentes en el sexo femenino,
pudiendo alcanzar varios cm. de diámetro(62-64). Se asocian a
tricoepiteliomas, espiroadenomas y tumores de parótida. Su
naturaleza ecrina o apocrina es controversial pero la mayor
cantidad de evidencia apunta hacia la diferenciación ecrina. Al
microscopio se notan agregados bien delimitados, redondea-
dos, de bordes lisos y rodeados de una membrana eosinofílica
gruesa, estos agregados se colocan como ‘piezas de rompeca-
bezas’ y contienen dos variedades celulares, una pequeña ex-
terna de color basófilo intenso y otra de células más claras de
citoplasma abundante que ocasionalmente rodean un material
eosinofílico en grumos redondeados (Figura 10). El estroma es
escaso, ocasionalmente estos tumores muestran áreas de dife-
renciación folículo-sebácea. El pronóstico es benigno.

Cilindroma maligno (cilindrocarcinoma)

Es raro y crece a partir de un cilindroma múltiple, su agresi-
vidad local contrasta con su incapacidad de dar metástasis.
Histológicamente tiene cordones epiteliales con atipias, mi-
tosis, áreas de necrosis y pérdida de la membrana hialina, lo
que aparentemente esta en relación con su agresividad(64).

Espiroadenoma ecrino

Prefiere la parte alta del tronco de adultos jóvenes; habitual-
mente solitarios, son pápulas, nódulos o placas, pero se han
descrito casos múltiples y algunos nevoides lineales, en es-
tas últimas variedades se presenta como nódulos profundos
notoriamente dolorosos. En la histología, se observan nó-
dulos redondeados, bien delimitados, de bordes lisos, que
tienen un estroma marcadamente edematoso con notoria di-
latación capilar perinodular. Los nódulos tienen dos tipos
de células: una hilera periférica de células cuboidales más
basófilas y otra interna de células más claras y con citoplas-
ma más notorio. Estos dos tipos celulares forman cordones
que se entremezclan y que ocasionalmente reproducen con-
ductos sudoríparos, como sucede en el cilindroma (Figura
11). En niños tienen una manifestación histológica menos
diferenciada y más inmadura que los puede confundir con
otras neoplasias malignas mesenquimales(65). Su pronóstico
es benigno.

Figura 10. Cilindromas.
A la izquierda, cilindroma solitario;
arriba, histología.

Figura 11.
Espiroadenoma
ecrino.
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Espiroadenoma maligno (espiroadenocarcinoma)

Se forma a partir de uno benigno(66,67) y clínicamente se ma-
nifiesta por el crecimiento rápido de un nódulo anteriormen-
te estable; citológicamente son muy variables y pueden te-
ner células redondeadas o fusiformes con áreas sarcomatosas,
glandulares o escamosas, el diagnóstico es muy difícil cuan-
do no hay un espiroadenoma en la vecindad. La capacidad
metastásica es importante.

Poroma ecrino

Es un tumor peculiar que Weedon lo incluye como parte de
varios tumores cuya apariencia histológica es parecida, y se
acepta que este grupo de tumores provienen de la parte in-
traepidérmica de la glándula sudorípara ecrina. El poroma
ecrino es un nódulo solitario asintomático de las palmas o
plantas de los pies, pero puede afectar cualquier área con
glándulas sudoríparas ecrínas. Desde el punto de vista his-
tológico se manifiesta como cordones anchos que se des-
prenden de la epidermis extendiéndose hasta la dermis(68).
La separación de estas áreas es muy clara estando la parte
tumoral compuesta por abundantes células pequeñas
basaloides ricas en glicógeno PAS positivas y ocasionales
estructuras redondas que imitan a conductos sudoríparos
(Figura 12).

Poroma ecrino maligno (porocarcinoma)

Se localiza en extremidades(69), suele ser polipoide, duro, oca-
sionalmente sangrante y generalmente no metastatiza, tiene
la misma arquitectura que su contrapartida benigna pero las
células basaloides son más grandes, tienen signos de atipia y
ocasionales mitosis con la tendencia a necrosarse. Los agre-
gados son más anchos y hay desorganización arquitec-
tural(69,70) (Figura 13).

Tumor ductal dérmico

Es considerado una variante del poroma(71,72) en la cual
los agregados se localizan exclusivamente en la der-
mis pero la citología es la misma (Figura 14). Trabajos
actuales han demostrado que después de realizar cor-
tes seriados en los bloques de parafina en la mayor parte
de estos tumores se puede observar su conexión con la
epidermis suprayacente.

Figura 13. Porocarcinoma.

Figura 12. Poroma ecrino.
Figura 14. Tumor del
conducto dérmico
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Hidroacantoma simplex

Es una variante intraepidérmica de poroma que se presenta
como placas en extremidades de adultos, tiene nidos redon-
deados de células basaloides pequeñas en la epidermis, oca-
sionalmente acompañadas de estructuras ductales(73,74) (Figura
14). Esta tumoración puede confundirse con las queratosis
seborreicas ´clonales´.

Siringoacantoma

Sólo se diferenciaría del anterior en que tiene mayor acanto-
sis epidérmica y más desorden en los agregados intraepi-
teliales de células basaloides intraepidérmicas.

Siringofibroadenoma

Es una lesión solitaria nodular y de gran tamaño en extremi-
dades, que se caracteriza por tener prolongaciones epitelia-
les delgadas que se anastomosan entre sí, compuestas por cé-
lulas basaloides pequeñas, se notan formaciones ductales y
un estroma fibroso rico en vasos sanguíneos(75).

Hidradenoma nodular (acrospiroma)

Es un tumor sólido, aislado que no tiene sitio anatómico de
predilección, su tamaño es variable, histológicamente es lo-
bulado, bien delimitado pero no encapsulado, puede exten-
derse hasta el subcutáneo y contiene células redondeadas o
fusiformes, algunos tumores tiene células claras de mayor
tamaño, las mitosis son frecuentes pero aparentemente no se
relacionan con malignidad, el estroma es fibroso y hay dila-
tación capilar peritumoral(76). Las masas pueden ser sólidas o
quísticas. Con frecuencia se observan ductos dentro de los
islotes tumorales (Figura 15).

Hidradenocarcinoma (acrospiroma maligno)

Se presenta como un nódulo rosado en la cara y ha sido des-
crito hasta en infantes, tiene capacidad de metastatizar a hueso
y pulmón. Al microscopio tiene bordes irregulares e
infiltrantes, las células son claras y tiene vacuolas intraci-
toplasmáticas que remedan luces glandulares. Mitosis atípicas
e islotes escamosos están presentes(77,78).

TUMORES DE HISTOLOGÍA ESPECIAL

Carcinoma anexial microquístico

Tumor que afecta la cara y cuello de gente joven, se presen-
ta como una placa indolente de crecimiento lento, especial-
mente en el labio superior. Histológicamente muestra su
carácter invasivo al extenderse profundamente entre un es-
troma fibroso e inclusive muscular. Los agregados basaloides
más superficiales son más diferenciados y pueden contener
luces que semejan ductos (Figura 16). En las partes más
profundas del tumor los cordones se transforman en hileras
de células pequeñas algunas claras que muestran infiltración
y diseminación perinerviosa, la diferenciación ecrína es ca-
racterística(79).

Carcinoma polimorfo de glándulas sudoríparas

Recientemente descrito como nódulo solitario de gran tama-
ño, que tiene agresividad local y poca capacidad de dar me-
tástasis, histológicamente, muestra zonas entremezcladas de
diferentes patrones de diferenciación glandular, papilar, es-
camoso, ductal y a veces cilindromatoso(80).

Figura 14. Hidroacantoma simplex.

Figura 15.
Hidradenoma nodular.



Neoplasias sudoríparas

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3)220

Carcinoma adenoide quístico

Tumor con una apariencia histológica que recuerda muy de
cerca los tumores de glándulas salivales, tiene estructuras
basaloides, algunas de aspecto cribiforme con gran cantidad
de mucina, tiene invariablemente propagación perineural(81).

Carcinoma mucinoso

Crece lentamente y se localiza principalmente en la cara y en
los párpados de individuos de mayor edad. Histológicamente,
puede extenderse a tejidos muy profundos que incluyen la
fascia y tiene grandes cantidades de mucina englobadas por
cordones epiteliales y fibrovasculares, islotes de células
basaloides son el sobrenadante de esta mucina, la mucina es
PAS positiva y se ha identificado como sialomucina(82). El
tumor se puede confundir con tumores malignos de mama(79).
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ABSTRACT

Kaposi’s sarcoma (KS) is an indolent vascular neoplasm involving
skin and intern organs. This disease has been classified in four groups:
classic, endemic (African), immunosuppression-associated and epi-
demic (Aids-related). Classic KS is mostly observed in immune com-
petent elderly men of Mediterranean or Jewish ascendance. It is usu-
ally located in the skin of the lower extremities as a bluish-red mac-
ule. After a time, the lesion increase in number, size and color. In this
article, it’s made a complete review about classic KS.
Keywords: Sarcoma; Kaposi´s sarcoma; Classic Kaposi’s sarcoma.

INTRODUCCIÓN

El sarcoma de Kaposi (SK) fue descrito por primera vez, en
1872, por el dermatólogo austro-húngaro Moritz Kaposi(1).
Antiguamente el SK era un tumor poco frecuente hasta la apa-
rición del síndrome de inmunodeficiencia adquirida (sida)
donde aumentó su frecuencia y adquirió una real importan-
cia debido a la gran morbilidad y mortalidad producida.

El sarcoma de Kaposi clásico (SKC) es una entidad que afecta
predominantemente a individuos del sexo masculino, edad
avanzada y por lo general tiene un curso indolente(2).

El mayor número de casos se observa en varones del este
europeo, o del mediterráneo, descendientes de judíos. Se
presentan lesiones en extremidades inferiores(3). Su prepon-
derancia en ciertas poblaciones sugiere una predisposición
genética(4).

El propósito de este artículo es revisar todos los aportes so-
bre los distintos aspectos del SKC con la finalidad de actua-
lizar nuestros conocimientos sobre esta variante un poco ol-
vidada a consecuencia del impacto epidemiológico que ha
supuesto la infección por el VIH.

EPIDEMIOLOGÍA

La distribución mundial del SKC es muy variable. Está
presente en poblaciones de la región del Mediterráneo con una
alta incidencia entre judíos askenazíes, italianos y griegos(3,5–8).
En un estudio realizado en Italia se evaluaron los porcenta-
jes de incidencia del SKC durante el período de 1985-1998 y
se evidenció la amplia variación dentro del país en ambos
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géneros(9). Se confirmaron los anteriores reportes del sur de
Italia, Cerdeña (isla en el mar Mediterráneo)(10–12) que demos-
traban que la incidencia era cuatro veces mayor comparada
con el norte(13) y el centro de Italia. Las razones para tales
variaciones no están aún bien entendidas. La población de
Cerdeña es genéticamente muy homogénea. La alta inciden-
cia y el aspecto genético de esta población han estimulado
investigaciones sobre el posible rol de factores genéticos en
la patogénesis del SKC.

En el Perú, Mohanna y col.(14), describieron una incidencia
de 2,54/10 000 pacientes atendidos en el Instituto de Enfer-
medades Neoplásicas (INEN) durante un período de 48 años
(1946-2004). La incidencia es bastante alta comparada con
otros estudios, a pesar de que la afección en muchos casos
puede no ser diagnosticada ni reportada, especialmente en
áreas de estrato socioeconómico bajo. Por otro lado, esta in-
cidencia estuvo basada en los casos confirmados por histo-
logía, pudiendo disminuir aún más este dato.

Esta enfermedad suele presentarse comúnmente entre los 50
y 70 años de edad, pero puede presentarse de la tercera a la
novena década de vida(8). Es sumamente raro observar SKC
en niños, sólo 30 casos reportados a nivel mundial en los úl-
timos 50 años(14). Es más frecuente en hombres que en muje-
res en una relación de 2:1 a 3:1(8,14,15).

Aunque se han descrito casos familiares (dos o más miem-
bros afectados), éstos son muy infrecuente(8,14,16–18). La rare-
za de SKC familiar puede ser por que los individuos infecta-
dos por el virus del herpes humano tipo 8 (VHH-8) o herpes
virus asociado a sarcoma de Kaposi (KSHV) tienen un bajo
riesgo de desarrollar la enfermedad.

ETIOPATOGENIA

Varios estudios epidemiológicos sugerían que el sarcoma de
Kaposi (SK) pudiera tener una etiología infecciosa,
involucrándose desde entonces, diferentes agentes infeccio-
sos como el citomegalovirus (CMV), el papilomavirus hu-
mano 16 (PVH-16), el herpesvirus humano 6, VIH entre
otros(19-24), hasta que en 1994 Chang y col.(25) descubrieron el
VHH-8 o KSHV (el último herpesvirus descrito) en biopsias
de SK. Este virus fue identificado mediante análisis de dife-
rencia representacional donde se observaron secuencias de
ADN del virus, presentes en las lesiones tumorales de SK.
Desde entonces varios estudios han confirmado la presencia
del VHH-8 en todas las formas del SK, sugiriendo un rol
central del virus en el desarrollo de esta enfermedad, así como
ser el principal factor causal en todas ellas(26–28); sin embar-
go, otros factores como la inmunosupresión, ambientales y
epidemiológicos cumplen también un rol en el desarrollo de
esta enfermedad.

El VHH-8 es un virus de la familia de los herpesviridae,
subfamilia gamaherpesvirinae y del género Rhadinovirus.
Este es el único Rhadinovirus conocido en el ser humano.
Este virus oncógeno también está asociado a linfoma de ca-
vidades(29), enfermedad de Castleman(30) y presente en lesio-
nes cutáneas de pacientes sometidos a trasplantes(31), por lo
que su aparición no está asociada específicamente al SK.

Además, la secuencia de ADN del VHH-8 ha sido detectada
en mieloma múltiple(32), pacientes inmunosuprimidos con
glomerulonefritis(33), pénfigo vulgar(34), micosis fungoide(35),
cáncer de piel(36), sarcoidosis(37), angiosarcoma e hiperplasia
angiolinfoidea(38). El VHH-8 no es un virus ubicuo. En la
población adulta, la seroprevalencia global del virus varía de
menos del 5% en la mayoría de los países occidentales (Es-
tados Unidos y Europa del Norte) y en el Sudeste de Asia, a
más del 50% en Africa Central y del Este, mientras que es de
10 a 20% en los países de la cuenca Mediterránea (Italia,
Grecia), en América del Sur y en Africa occidental(39).

En América del Sur, los estudios de seroprevalencia realizados
en la población general y en donadores de sangre demostraron
un bajo porcentaje, mientras que en la población indígena los
porcentajes de seroprevalencia fueron altos(40). En los indíge-
nas del Brasil, que tuvieron una prevalencia alta (53%), no se
han reportado casos de SK. Este hallazgo puede sugerirnos que
algunos cofactores pueden ser necesarios para el desarrollo del
SK o que pueda ser causado por una predisposición genética(40).

Los datos epidemiológicos de seroprevalencia se basan en la
detección de anticuerpos contra el virus VHH-8 (anti VHH8)
por medio de la inmunofluorescencia indirecta (IFI), Elisa, in-
munoperoxidasa y Western Blot. Los anticuerpos detectados
pueden ser dirigidos contra los antígenos de latencia, en primer
lugar se encuentra el antígeno nuclear asociado a la latencia –
LANA-1 (ORF73) y contra los antígenos líticos (proteína de la
cápside (ORF65), glicoproteína de la membrana K8, etc). Por
otro lado, la detección del ADN viral por PCR en el suero, plas-
ma, etc., son de menor interés para los estudios epidemiológi-
cos por ser de baja sensibilidad(39).

Los modos de infección parecen ser diferentes entre las áreas
de baja y alta incidencia. En los países de baja incidencia, la
mayoría de individuos infectados por el VHH-8 es de hom-
bres homosexuales, en los que la transmisión del virus es por
vía sexual(41,42), a diferencia de lo descrito en las áreas alta-
mente endémicas como Africa Central y del Sur, donde la
transmisión del VHH-8 ocurre principalmente de madre a
niño y entre hermanos(43,44). La transmisión heterosexual per-
manece baja(45) ; así como la transmisión por productos san-
guíneos(46,47). La saliva parece jugar un rol principal en la trans-
misión viral y puede ser el reservorio para el VHH-8(48).
Guttman-Yassky y col.(49) realizaron un estudio sobre la ruta
de transmisión del VHH-8 en pacientes israelíes con SKC y
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sus parientes de primer grado (cónyuge, hijo o hermanos),
donde sugieren una ruta de transmisión del virus predomi-
nantemente en forma horizontal no sexual.

Se han realizado estudios sobre el genotipo del virus y se han
reportado 6 subtipos principales, basados sobre el gen K1
altamente variable(50). Estos subtipos están correlacionados
muy fuertemente con los antecedentes geográficos y étnicos.
Los subtipos A y C son encontrados en Europa, Estados Uni-
dos y Australia y los subtipos B y A5, principalmente en Africa
y Guyana Francesa. El subtipo C predomina en Asia; es descri-
to en habitantes aborígenes de la margen del Pacífico, inclu-
yendo Taiwan, Japón y Australia. El subtipo E ha sido encon-
trado entre la población indígena del Brasil y la región amazó-
nica del Ecuador y el subtipo N, sólo en Africa del Sur(14).

Se han realizado varios estudios sobre el posible rol de fac-
tores genéticos en la patogenia del SKC. Se ha pensado en
ellos debido a la alta incidencia de HLA DR-5 en los pacien-
tes portadores de SK(2). Contu y col.(51) reportaron en un pe-
queño número de casos, una asociación positiva con el HLA
DR-5 y asociación negativa con el HLA DR-3 en Cerdeña
(alta incidencia de SKC). Masala y col.(4) describieron una
fuerte asociación positiva con el alelo DQB1*0604 y
DRB1*1104, siendo éste último el más importante alelo aso-
ciado con el SKC. Además es notable la fuerte asociación
negativa con B58, donde éste pudiera representar el más
importante factor protector contra el SKC en la población de
Cerdeña. Esta demostración de asociación negativa fue rea-
lizada por que la población estudiada era genéticamente ho-
mogénea. Estos resultados sustentan la hipótesis de una pre-
disposición genética al SKC.

Actualmente, el desarrollo del SK se considera un proceso
de varias etapas, que implican factores celulares y virales,
los cuales incluyen la infección de la célula fusiforme por el
VHH-8 y la producción de varias citoquinas, quimoquinas y
factores angiogénicos(52). Estas moléculas son producidas por
las células inflamatorias (monocito/macrófago, linfocitos
infiltrados, linfocitos infectados por VIH-1) y/o por las célu-
las fusiformes. Entre las citoquinas inflamatorias tenemos,
IFN-gama, FNT-α y β, IL-1, IL-6, GM-CSF, factores angio-
génicos (β-FGF, VEGF, PDGF) y quimoquinas (MCP-1, IL-
8)(53,54). Las células lesionales del SK expresan varios recep-
tores de quimoquinas (CCR1, CCR2, CXCR4 y CXC3), al-
gunas de los cuales nos pueden ayudar a explicar la predilec-
ción por la piel(55). Además, se sugiere al hierro como un
importante cofactor en la patogénesis del SK(56,57). Los datos
epidemiológicos que sustentan esta idea se basan en la ob-
servación de que esta patología aparece en zonas geográfi-
cas con barro volcánico rica en óxido de hierro. Asimismo,
la mutación genética de la hemocromatosis hereditaria- HFE
C2822Y, ha demostrado ser un importante factor de riesgo

para SK-relacionado a sida(55). Sin embargo, Simonart y col.(58)

describieron en un paciente la progresión del SKC posterior
a la inyección intralesional de desferrioxamina (quelante de
hierro). Este aumento de lesiones fue dentro del área de difu-
sión del fármaco, por lo que se amerita posteriores estudios
sobre el rol del hierro en la patogénesis del SK. Las
metaloproteinasas de la matriz (MMP) son una familia de
proteinasas dependientes de zinc y están asociadas con la
tumorigénesis del SK. Naranatt y col.(59) demostraron que el
VVH-8 induce a MMP-1 y en menor grado a TIMP-1 (inhi-
bidor tisular de las metaloproteinasas).

El hallazgo de que algunas células tumorales pueden perma-
necer en un estado atrófico, aún en las lesiones aparentemente
regresionadas en forma completa, nos sugiere que ellas tie-
nen un potencial de recurrencia(55).

CUADRO CLÍNICO

El SKC suele comenzar en las porciones distales de los miem-
bros inferiores (tobillos y la región plantar) y se extiende
centrípetamente de forma muy lenta en la mayoría de los casos
(Figura 1). Usualmente se manifiesta en forma de mácula
eritematoviolácea y a medida que éstas envejecen adquieren
un color parduzco, pudiendo presentar una superficie verrucosa
e hiperqueratótica (Figura 1). Estas máculas pueden coalescer
y formar grandes placas, mientras que algunas lesiones aisla-
das pueden crecer y progresar a formas tumorales habitualmente
dolorosas, ulcerándose con traumatismos leves, lo que conlle-
va a una infección sobreagregada(60).

La consistencia de las lesiones también varía con la duración
de la enfermedad siendo al inicio blandas al tacto y poste-
riormente duras y sólidas. Al inicio, las lesiones comprome-

Figura 1. Arriba:
sarcoma de Kaposi
clásico. Abajo:
superficie verrucosa
e hiperqueratótica
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ten un solo lado, luego se convierten en bilaterales y poste-
riormente adoptan un patrón ´multifocal´.

Mohanna y col.(40) describen que el SKC en la mayor parte de
América del Sur tiene una presentación clínica muy similar, pero
no idéntica, a lo descrito en los pacientes con SKC en la región
Mediterránea; pero los casos de SKC descritos en Colombia se
asemejan a lo observado en las comunidades africanas.

En las formas de larga evolución puede observarse un ede-
ma secundario por estasis venosa y obstrucción linfática, ésto
debido a los factores de crecimiento endotelial, a diferencia
del SK asociado a sida en que el edema se presenta en etapas
más tempranas(61). Inicialmente el edema es unilateral, blan-
do, pero posteriormente puede comprometer ambas extremi-
dades, ser severo y convertirse en una tumefacción fibrótica
dura de las extremidades pudiendo limitar la marcha.

Se ha observado una forma micronodular que imita a un he-
mangioma capilar, en una mujer caucásica de 51 años, VIH
negativa(62).

Además de la piel, el SKC puede comprometer la cavidad oral
y el resto del tracto gastrointestinal(1,2). Es raro el compromiso
visceral, observándose en un 10% de casos(28). La evolución del
SKC gastrointestinal es generalmente asintomática, siendo su
hallazgo realizado durante la necropsia. En algunos casos pue-
de describirse hemorragia digestiva, SK con compromiso gas-
trointestinal y enteropatía perdedora de proteínas(63) u obstruc-
ción intestinal(64,65). Otros órganos afectados en menor propor-
ción son pulmón, corazón, médula ósea, ganglios linfáticos(6) y
pene(66–68). Los casos que afectan riñón, cerebro y testículos son
de muy mal pronóstico. No presentan lesión cutánea el 3% de
casos con afección visceral(2).

El SKC presenta una variante agresiva, si bien esto es raro,
tiene una gran relevancia debido a sus características evolu-
tivas que están vinculadas a una gran morbilidad y mortali-
dad. Alrededor de un tercio de los casos puede acompañarse
de otras neoplasias principalmente linfoproliferativas(69,70).

Un nuevo sistema de estadiaje fue propuesto para SKC para
facilitar la decisión terapéutica, que la divide en cuatro esta-
dios: I) máculo-nodular, cuando las lesiones están localizadas
en la parte inferior de las extremidades; II) infiltrativo, cuando
el sarcoma de Kaposi, implica áreas extensas de los miembros
inferiores; III) florido, para las lesiones exuberantes, frecuen-
temente ulceradas que comprometen uno o más miembros y
IV) diseminado, cuando el sarcoma de Kaposi, se extiende a
otros sitios cutáneos además de los miembros. La progresión
de la enfermedad fue catalogada adicionalmente como A: lenta
y B: rápida (definida como un incremento en el número o área
total de lesiones en 3 meses). También fueron consideradas, las
complicaciones (ulceración, linfedema o dolor) así como el
compromiso visceral(71).

HISTOGÉNESIS

El origen linfático del sarcoma de Kaposi ha sido confirma-
do por estudios de inmunohistoquímica usando D2-40, un
nuevo anticuerpo monoclonal contra el epítope sialoglico-
proteína que está presente en el endotelio linfático(72,73).

Otra evidencia de que las células fusiformes se originan del
endotelio linfático es el estudio realizado por Carroll y col.(74),
donde observan que la expresión de varios genes específicos
del endotelio linfático, que incluye VEFGR3, podoplanina,
LYVE-1 y Prox-1 estuvieron aumentados significativamente
en las células endoteliales de la microvasculatura dermal
luego de la infección por el VHH-8.

DIAGNÓSTICO PATOLÓGICO

Histopatología

A pesar de las importantes diferencias clínicas y epidemio-
lógicas entre los 4 grupos de SK, desde el aspecto anatomo-
patológico son muy similares(27,75).

El estadio temprano de parche se caracteriza por la presencia
de espacios vasculares de paredes delgadas angulosas, irre-
gulares, en forma de hendidura en la dermis. Estos son más
numerosos y las células endoteliales son más grandes, pu-
diendo protruir hacia el lumen, sin ser atípicos. Además se
observa un infiltrado inflamatorio mononuclear variable,
compuesto por linfocitos, células plasmáticas y algunos
macrófagos. Frecuentemente están presentes los glóbulos
rojos y gránulos de hemosiderina, que usualmente están
extravasados entre las células fusiformes.

En las lesiones tardías nodulares, las células que predomi-
nan son las células fusiformes, representando el rasgo histo-
patológico más prominente en el estadio nodular del SK. Una
histología intermedia frecuentemente se observa en las le-
siones tipo placa. Los cordones de células fusiformes se ex-
tienden irregularmente en varias direcciones. Así, en un con-

Figura 2. Proliferación de células fusiformes asociada con la
inflamación y la neoangiogénesis.
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texto general, la proliferación de las células fusiformes (con-
sideradas las células tumorales del SK) está asociada con la
inflamación y la neoangiogénesis(39,75). (Figura 2).

Inmunohistoquímica

Actualmente, la inmunohistoquímica es una técnica accesi-
ble y es usada rutinariamente para localizar al virus VHH-8
en las lesiones del SK. El anticuerpo monoclonal usado más
frecuentemente está dirigido contra el antígeno nuclear aso-
ciado a la latencia (LANA-1, ORF 73)(55,75). La tinción posi-
tiva es encontrada en la gran mayoría de las células
fusiformes en el estadio nodular tardío. Vale la pena señalar
que en las lesiones del estadio temprano de parche, la ex-
presión LANA-1 es siempre encontrada en las células
fusiformes que están formando las paredes de los vasos
angulosos irregulares en forma de hendidura (neoangiogé-
nesis de los vasos linfáticos). En el estadio en placa, el
LANA-1 se expresa en las células fusiformes que forman
las paredes de los vasos dilatados y en las células fusiformes
infiltrantes(76).

Debido a que existen una fuerte asociación entre el VHH-8
y SK, la positividad anti LANA-1 ha demostrado ser una
útil herramienta diagnóstica para ayudarnos a diferenciar SK
de las formas similares al SK(77). Además, los valores del
LANA-1 son marcadores para el diagnóstico temprano en
las lesiones del SK(78). Sólo una pequeña fracción de las cé-
lulas fusiformes, expresan marcadores de la replicación lítica
del VHH-8.

Martin y col.(79) observaron que el ganciclovir reduce signi-
ficativamente el riesgo de padecer SK en una cohorte de
pacientes con sida, lo que sugiere fuertemente un importan-
te rol de la replicación lítica en el desarrollo del SK.

Reacción en cadena de polimerasa (PCR)

La mayoría de estudios iniciales que detectaban el ADN del
VHH-8 en las lesiones de SK fue realizada mediante la reac-
ción en cadena de polimerasa (PCR) y la hibridización in
situ(80-83). Se sabe que el VHH-8 puede ser detectado en más
del 95% de las lesiones de SK clásico, endémico, asociado al
sida, usando ADN extraído de tejidos frescos, congelados o
incluidos en parafina(75).

Hibridización in situ

La hibridización in situ puede ser usada para localizar las
células específicas (células endoteliales y fusiformes) don-
de se halla el VHH-8 en las lesiones de sarcoma de Kaposi
y evaluar la expresión de los genes virales, cuando los anti-
cuerpos a los genes de interés no están disponibles. Actual-
mente, esta siendo reemplazado por los métodos de inmu-
nohistoquímica(75).

TRATAMIENTO

El tratamiento para SKC está basado en el estadio, sitio y
dimensiones de la lesión, además de la progresión de la en-
fermedad.

Se han usado múltiples modalidades de tratamiento para el
SKC. En caso de lesiones únicas o aisladas se puede usar crio-
terapia, electrocauterización, curetaje, láser, terapia intrale-
sional y exéresis quirúrgica(2,14,84,85). La exéresis quirúrgica
puede ser beneficiosa en algunos pacientes con lesiones pe-
queñas y superficiales, pero puede haber recidiva local. Cuan-
do las lesiones son múltiples, la radioterapia local es la más
adecuada(2,86).

La terapia sistémica fue proporcionada con éxito para los
estadios III y IV (florido y diseminado) y para el estadio II
sólo en el caso que el crecimiento fuera rápido (IIB) o se acom-
pañe de complicaciones(71). La quimioterapia sistémica alcan-
za un relativo buen control de las lesiones. Entre los fármacos
utilizados se encuentran la vimblastina, bleomicina y etopó-
sido(2,87-89). Otro fármaco aprobado por la FDA como terapia
sistémica es el interferón alfa, con sus efectos antineoplási-
co, inmunomodulador y antiviral(2,90-92).

La quimioterapia liposomal constituye una terapéutica me-
nos tóxica que la sistémica. Los fármacos liposomales inclu-
yen a las antraciclinas: doxorrubicina y daunorrubicina (ver-
siones encapsuladas). La capsulación liposomal aumenta
drásticamente la vida media del fármaco y resulta en mayo-
res concentraciones del fármaco en los tumores, lo que a su
vez disminuye teóricamente los efectos adversos en los ór-
ganos no afectados(93-95).

También se tiene al paclitaxel, un agente quimioterapéutico
con actividad antiangiogénica, que es bien tolerado y ofrece
un buen porcentaje de respuesta (49%-71%)(90,96).

Otros tratamientos son los derivados del ácido retinoico: ácido
9-cis-retinoico (alitretinoína) por vía oral(97) y en forma tópi-
ca –alitretinoína en gel– que debe aplicarse dos veces al día,
en general es bien tolerada y el principal efecto secundario
es una irritación cutánea de las lesiones(98,99).

Por otro lado, Clifford y col.(100) observaron la rápida progre-
sión de un paciente con SKC después de recibir rituximab (an-
ticuerpo monoclonal contra el antígeno CD20 de las células B)
para el tratamiento de su anemia hemolítica autoinmune.

Finalmente, se está realizando estudios de terapia genética
utilizando citoquinas antiangiogénicas o TIMP que han de-
mostrado in vitro inhibir efectivamente la angiogénesis rela-
cionada al sarcoma de Kaposi(55).

Tener un mejor conocimiento del mecanismo de transmisión
y la patogénesis nos permitirá la prevención de la infección
y el desarrollo de una terapia curativa.
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ABSTRACT

Mycosis fungoides is a cutaneous T cell lymphoma. The classic le-

sion are patches, plaques and tumors but other variants are described

like hypopigmented mycosis fungoides that is usually observed in

young patients, dark-skinned and Asian individuals, with character-

istic histologic features and a long period of evolution. About 100

patients have been well documented in the literature about this rare

clinical variant. The diagnosis may be delayed for years because the

confusion with others clinical different diagnoses. We present a case

which has clinical and epidemiological features of Hansen disease.

Keywords: Mycosis fungoides, Hansen disease

INTRODUCCIÓN

La micosis fungoide es la forma más frecuente de linfoma
cutáneo de células T y representa una neoplasia caracteriza-

da por el epidermotropismo de células CD4+  (T helper ). La

variedad hipopigmentada es una de las formas de presenta-
ción menos frecuente, fue descrita por primera vez en 1978( 1 ).

Se han reportado alrededor de 100 casos documentados en

la literatura(2-5). Generalmente se presenta en personas de raza

negra( 3 ) y asiáticos, en niños o jóvenes, con un patrón histo-

lógico característico, predominio del fenotipo CD 8+ de

células T supresoras en la mayoría de los casos(1,3-5) y evolu-

ción lenta. En el presente trabajo presentamos un caso de

micosis fungoide hipopigmentada en un paciente con crite-

rios clínicos y epidemiológicos de enfermedad de Hansen.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 20 años de edad, natural de Iquitos (Perú) y

procedente de Ventanilla,Callao (Perú). El paciente vivió en

Tarapoto hasta los 9 años de edad, luego se trasladó al Callao,

pero realizaba viajes anuales a Tarapoto hasta hace dos años.

Acude con un tiempo de enfermedad de dos años, forma de ini-

cio insidioso y curso progresivo. El cuadro se inició con mácu-

las hipocrómicas, levemente descamativas, alopécicas, asinto-

máticas en muslo izquierdo que aumentaron progresivamente

en tamaño y número hasta la actualidad (Figura 1).

COMUNICACIONES BREVES

R E S U M E N

La micosis fungoide es un linfoma cutáneo de células T que a menudo permanece localizado por muchos años. Aunque las lesiones

clásicas son parches, placas y tumores, se describen algunas variantes una de las cuales es la variedad hipopigmentada. Esta constituye

un subgrupo especial con características propias que incluye: presentación en pacientes jóvenes, predilección por pacientes asiáticos y

de piel oscura, histología característica y evolución lenta. Existen alrededor de 100 casos reportados en la literatura acerca de esta

variedad de micosis fungoide. La importancia de esta forma de presentación radica en que imita otras entidades dermatológicas retra-

sando el diagnóstico por años. Se presenta un caso que tenía criterios epidemiológicos y clínicos de enfermedad de Hansen.

Palabras clave: Micosis fungoide, enfermedad de Hansen
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Al examen físico general, el paciente presentó funciones vi-

tales estables; en los aparatos respiratorio y cardiovascular

no se encontró alteraciones; en el abdomen, a la palpación,

no se encontró visceromegalias ni masas. Se realizó un exa-

men neurológico por un médico neurólogo del Hospital Na-

cional Daniel Alcides Carrión; al examen, presentó dismi-

nución de las sensibilidades térmica, táctil y dolorosa, en las

zonas comprometidas.

Al examen preferencial, el paciente presentó máculas hipo-

pigmentadas, algunas con halo hiperpigmentado, alopécicas,

de diferente tamaño, múltiples, distribuidas en el brazo iz-

quierdo, el tórax anterior, el abdomen y los miembros infe-

riores (Figuras 2, 3 y 4).

EXÁMENES AUXILIARES

Hemograma, bioquímica y serología

Leucocitos, 4 320/mm3 (abastonados, 2%; segmentados, 78%;

eosinófilos, 4%; linfocitos, 10%, y monocitos, 6%). Glucosa,
urea y creatinina normales. VDRL no reactivo.

I m a g e n o l o g í a

Ecografía abdominal: órganos intraabdominales sonográ-
ficamente normales. Radiografía de tórax: sin alteraciones.

HTLV-1, no reactivo.

B a c i l o s c o p i a

De secreción linfática, negativa.

Figura 2. Máculas hipopigmentadas, alopécicas con disminución

de la sensibilidad térmica, táctil y dolorosa.

Figura 4. Mácula en estadio inicial, con pelos entrecortados y ausencia

de ellos en algunas zonas.

Figura 1. Máculas hipopigmentadas, levemente descamativas,

múltiples  distribuidas en brazo, tórax, abdomen y muslos.

Figura 3. Detalle de las máculas hipopigmentadas de abdomen.
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H i s t o p a t o l o g í a

En la primera biopsia se encontró hiperqueratosis en canasti-

lla, sin mayores cambios epidermales e infiltrado celular peri-

vascular leve de tipo linfohistiocitario (Figura 5). Coloración
de Ziehl Nielssen negativo a bacilos ácido alcohol resistentes.

En la segunda biopsia se halló hiperqueratosis en canastilla,

hiperplasia psoriasiforme irregular leve, infiltrado linfocitario
perivascular y disperso superficial moderado (Figura 6), se

observa leve linfotropismo y presencia de un microabsceso de

Pautrier (Figura 7). En la inmunohistoquímica observamos que
los linfocitos eran CD 20(-), CD 3 (+) y CD 8 (+) (Figura 8).

D I S C U S I Ó N

La micosis fungoide hipopigmentada es una forma rara de pre-
sentación. La mayoría de casos corresponde a formas mixtas;

es decir, conjuntamente con placas y/o tumores eritematosos( 3 ).

La forma hipopigmentada pura, que fue la que presentó nues-
tro paciente, es aún más rara. Inicialmente, por las característi-

cas clínicas y los antecedentes epidemiológicos nuestra prime-

ra posibilidad diagnóstica fue la de enfermedad de Hansen. Sin
embargo, al tratar de hallar un filete nervioso en una de las

biopsias que realizamos, encontramos las características ya des-

critas, propias de la micosis fungoide.

Figura 6. Hiperqueratosis en canastilla, hiperplasia psoriasiforme

irregular leve, infiltrado linfocitario perivascular y difuso moderado. Figura 8. Inmunohistoquímica CD 8 (+).

Figura 5. Primera biopsia: Hiperqueratosis en canastilla, sin mayo-

res cambios epidermales e infiltrado linfohistiocitario perivascular

superficial leve.

Figura 7. Epidermotropismo y formación de microabsceso de Pautrier.
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Aunque la micosis fungoide es una enfermedad de adultos y

ancianos, esta variedad se presenta con mayor frecuencia en

niños y jóvenes(5 -7). Es más frecuente en personas de piel os-
cura y de raza asiática(3,8). El paciente que presentamos co-

rrespondía al fototipo III.

Histológicamente es característico el escaso infiltrado

linfocitario con epidermotropismo discreto(2 -4 ,9 ). En este caso

pudimos encontrar un microabsceso de Pautrier, pero no es
lo usual, por este motivo muchas veces no se puede llegar al

diagnóstico preciso.

Se describe la predominncia de linfocitos CD 8 (+) en los

infiltrados epidérmicos como característico de la variedad

hipopigmentada(3-5). Esto se ha observado mayormente en
niños y en individuos de raza negra.

Fisiopatológicamente la hipopigmentación podría deberse al
efecto citotóxico de los linfocitos T supresores sobre los

melanocitos, por lo menos en aquellos casos CD8 (+)( 3 , 4 ).

Otros diagnósticos diferenciales incluyen vitíligo, dermati-

tis atópica, pitiriasis liquenoide crónica, hipopigmentación

posinflamatoria, pitiriasis versicolor y pitiriasis alba exten-
sa(2 ,3 ,6 ,9-11). Muchas veces esta entidad permanece subdiag-

nosticada por años debido al curso indolente y prolongado,

característico de esta forma de presentación(1 ,3 ,4). Existen re-
portes de casos de vitíligo con infiltrados que simulan mico-

sis fungoide, probablemente se trataba de esta forma de pre-

s en t ac ión ( 1 0 ).

Los estudios acerca del pronóstico demuestran que en la cla-

sificación TNM, el estadio T es el más importante para de-
terminar la supervivencia; el mejor pronóstico corresponde

al estadio T1 ( 1 2 , 1 3 ). La mayoría de casos se diagnostica en es-

tadio Ia (T1N0M0)(9 ,12 ).

En cuanto al tratamiento se han ensayado corticoides tópi-

cos, corticoides sistémicos, mostaza nitrogenada,
bexaroteno, radioterapia localizada, metotrexato, interferón,

UVB, UVB de banda angosta y PUVA (3 ,6 ,9 ,14 ,15). En el trabajo

publicado por Akaraphanth y col.( 9 ) se realizó un seguimiento

de 6,5 años a pacientes con micosis fungoide hipopigmentada

tratados con UVB, PUVA, mecloretamina y carmustina tó-
pica; los pacientes presentaron periodos de remisión de hasta

por 3 años, con buena respuesta a los retratamientos en las

recaídas ( 9 , 1 5 ).
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ABSTRACT

Angiosarcoma of soft tissues is a very rare vessel forming tumor
with histology and cytology features of malignancy, localized in
soft tissues like subcutaneous cellular tissue, muscular or deep fi-
brous connective tissue. The presented case belongs to a young
female patient without important antecedents who had a big an-
giosarcoma of soft tissues.

Keywords: Angiosarcoma; Soft tissues

INTRODUCCIÓN

El angiosarcoma es un tumor maligno raro, derivado de las
células endoteliales. Corresponde al 1 a 2% de los sarcomas de
partes blandas(1). El 60% de los angiosarcomas asienta en piel
o partes blandas superficiales(2), el resto se originan en híga-
do(3), bazo, mama, hueso o corazón. El angiosarcoma de partes
blandas se localiza en tejido celular subcutáneo profundo, teji-
do muscular o tejido conectivo fibroso profundo(4). Aunque es
considerado un sarcoma de alto grado(1,4), no existen eviden-

cias consistentes que respalden esta afirmación; además las
características clinicopatológicas, inmunohistoquímicas y
ultraestructurales aún no están bien definidas.

En el estudio de Meis-Kindblom, el pico de incidencia se
encontraba alrededor de los 70 años, en el 25% de los casos
se encontró condiciones asociadas como historias de otras
neoplasias, grapas vasculares sintéticas y trauma o cirugía
previa(1).

El caso corresponde al de una mujer joven, sin antecedentes
patológicos, que llega al Hospital Nacional Daniel Alcides
Carrión (HNDAC) con una tumoración de gran tamaño en la
rodilla, correspondiente a un angiosarcoma de partes blandas.

REPORTE DEL CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 42 años de edad, natural de Cajamarca y
procedente de Lima. Sin antecedentes patológicos. Ingresa
por el Servicio de Emergencia del HNDAC con un tiempo
de enfermedad de dos años, forma de inicio insidioso y curso
progresivo. Inició su enfermedad con la aparición de una
tumoración de aproximadamente 1 cm de diámetro, ubicada
en cara lateral externa de rodilla derecha, sin comprometer
la piel suprayacente, asintomática y que aumentó progresi-
vamente de tamaño. Tres semanas antes del ingreso, el tu-
mor rompió la piel suprayacente, con episodios de sangrado

RESUMEN

El angiosarcoma de partes blandas, de muy rara presentación, es un tumor vaso formativo con arquitectura y características citológicas
de malignidad, localizado en partes blandas: tejido celular subcutáneo profundo, tejido muscular o tejido conectivo fibroso profun-
do. El caso presentado corresponde a una paciente joven sin antecedentes de importancia con un angiosarcoma de partes blandas
de gran tamaño.

Palabras clave: Angiosarcoma; Tejidos blandos
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espontáneo. Treinta minutos antes del ingreso la tumoración
sangró profusamente y la paciente presentó episodio de lipo-
timia, por lo que fue traída por familiares al Servicio de Emer-
gencia de nuestro hospital.

Al examen general encontramos una paciente en regular es-
tado general, de hidratación y nutricional, lúcida, orientada
en tiempo, espacio y persona. Presión arterial de 60/40 mm
Hg, frecuencia cardíaca de 112/min, frecuencia respiratoria
28/min y temperatura axilar de 36,2 °C. En el aparato car-
diovascular ruidos cardíacos rítmicos, taquicárdicos y sin

ruidos agregados. Aparato respiratorio, examen abdominal
y neurológico sin alteraciones.

Al examen preferencial se evidencia tumoración de 20 por
13 por 8 cm, con superficie ulcerada (Figura 1), blanda a la
palpación, no dolorosa, sangrante a la manipulación, ubica-
da en cara lateral externa de rodilla derecha: que no impedía
la deambulación. Por la zona ulcerada protruía masa erite-
matosa sangrante (Figura 2). La paciente fue estabilizada del
episodio de hipotensión y luego hospitalizada en el Servicio
de Medicina para estudio.

En cuanto a los exámenes auxiliares de laboratorio en el hemo-
grama se evidenció anemia normocítica, normocrómica. Perfil
de coagulación (tiempo de protrombina, tiempo parcial de trom-
boplastina, tiempo de trombina, fibrinógeno, plaquetas) den-
tro de límites normales. Perfil hepático dentro de límites nor-
males. VDRL no reactivo. ELISA para VIH negativo.

Radiografía de tórax: atelectasia del lóbulo superior derecho,
de aspecto fibroso residual, imagen semejante en hilio late-
ral izquierdo (Figura 3). En la radiografía de rodilla se obser-
vó ausencia de compromiso óseo (Figura 4).

Figura 2. Acercamiento de zona ulcerada.

Figura 3. Radiografía
de tórax: atelectasia
de lóbulo superior
derecho.

Figura 1. Arriba: vista panorámica de la tumoración. Abajo: vista
lateral de la tumoración.

Figura 4. Radiografía de rodilla derecha, incidencia de frente, no se
evidencia compromiso óseo.
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Tomografía contrastada de miembro inferior derecho: tumo-
ración de 100 por 80 mm heterogénea, con captación peri-
férica del contraste. Contenido hipodenso que se localiza pa-
ralelamente al borde externo de la articulación de la rodilla
derecha, sin compromiso óseo, con aparente compromiso
del músculo bíceps crural y que infiltra grasa adyacente (Fi-
gura 5).

En primera instancia se obtuvo una muestra de la tumora-
ción que protruía por la zona ulcerada, obteniendo una his-
tología compatible con angiosarcoma. Cirugía oncológica
retiró toda la tumoración cuyo estudio anatomopatológico
correspondió a un angiosarcoma de partes blandas, con áreas
de necrosis en aproximadamente 30% de la tumoración, con
diferentes patrones histológicos, predominando el epitelioide
(Figuras 6 y 7).

DISCUSIÓN

El angiosarcoma de partes blandas es una tumoración rara,
diferente al angiosarcoma cutáneo, cuyas características cli-
nicopatológicas, inmunohistoquímicas y ultraestructurales
aún no están bien definidas(1,4). El angiosarcoma cutáneo
asienta en dermis o tejido celular subcutáneo superficial y
no es encapsulado; clínicamente su aspecto es el de máculas
y placas azuladas rodeadas de piel normal que luego se ulce-
ran y sangran(2).

En el angiosarcoma de partes blandas el síntoma más común
es el de una masa de crecimiento progresivo o que causa dolor,
el sangrado se observa en casi un tercio de los casos. Se ubi-
ca con mayor frecuencia en miembros inferiores (43%)(5), a
diferencia del angiosarcoma cutáneo, cuya localización en

Figura 5. Tomografía contrastada de miembro inferior derecho:
Tumoración heterogénea sin compromiso óseo.

Figura 6. Arriba: se
observa que por debajo
del TCSC se encuentra
la túnica fibrosa que
envuelve al tumor (de
arriba hacia abajo).
Centro: células
desorganizadas que
forman espacios
vasculares de diferentes
tamaños. Abajo: otra
zona del tumor con
aspecto más
desordenado de células
fusiformes.

el 50% de los casos es en cabeza y cuello (principalmente
cuero cabelludo en varones de edad avanzada)(6), pudiendo
estar bien delimitado o ser infiltrativo.

El pico de incidencia es alrededor de los 70 años, con un ran-
go amplio de presentación entre los 5 y 97 años(1).
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Figura 7. Arriba: gran atipicidad en las células que conforman los
vasos. Centro: gran cantidad de células monstruosas. Abajo: mayor
aumento de una célula monstruosa.

Aproximadamente en el 25% de los casos existe algún ante-
cedente de importancia como historia de radiación, exposi-
ción a carcinógenos o linfedema crónico. En el caso de nues-
tra paciente se trata de una mujer joven, sin antecedentes pa-
tológicos, que nunca acudió a una consulta médica por la
tumoración que presentaba, alcanzando un gran tamaño has-
ta romper la piel suprayacente y con episodios de sangrado
espontáneo.

En la histología suele presentar una mixtura de células y pa-
trones, siendo el más frecuente el de células epitelioides
(70%), seguido por el de células espinosas (34%) y luego las
combinaciones de ellos(1). Nuestra paciente presentó como
patrón predominante el de células epitelioides.

En cuanto a la inmunohistoquímica, el 90% de ellos tiene fac-
tor VIII positivo. No existe relación entre los hallazgos
citogenéticos y el curso clínico de ellos(7). No se realizó inmu-
nohistoquímica en esta paciente por que no era indispensable
para el diagnóstico y por falta de recursos económicos. Otro de
los marcadores que se usan en este tumor es el LYVE-1, un
receptor para el hialuronato que se expresa fuertemente en las
células endoteliales de los vasos linfáticos y no de los sanguí-
neos; se presenta en los angiosarcomas y en el sarcoma de
Kaposi, pero es negativo en lesiones vasculares benignas(8).
También se han ensayado otros marcadores como la queratina-
1, pero con resultados variables(9).

Las metástasis se evidencian en el 49% de los casos; el lugar
de ocurrencia más frecuente fue los ganglios linfáticos (45%).
Las recurrencias se dan en el 20%, pero la mayoría dentro de
los dos primeros años (80% de los casos)(5).

Existen factores asociados con pobre pronóstico(1): pacientes
de edad avanzada, gran tamaño del tumor, localización retro-
peritoneal y valores del Ki 67 altos. De los factores evaluados,
la paciente presenta solo el de gran tamaño del tumor.

La mortalidad es del 53% con un promedio de 11 meses de
sobrevida. Sin embargo, el 31% de los pacientes vive sin
evidencia de la enfermedad entre 9 meses a 16 años(1).

Aunque la etiología de este tumor es desconocida, existen
algunos reportes que lo relacionan con el herpes virus 8(10).
El tratamiento incluye la combinación de escisión quirúrgi-
ca, quimioterapia y radioterapia.
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ABSTRACT

Cutaneous leiomyomas are rare tumors of dermis smooth muscle,

usually multiples eventually associated with uterine leiomyo-

matosis in a autosomal dominant inheritance. A 45 years old woman

is presented with multiple cutaneous and uterine leiomyomas

(Reed´s syndrome).

Keywords: Leiomyomatosis; Piloleiomyomas; Reed´s syndrome.

I N T R O D U C C I Ó N

Los leiomiomas cutáneos son tumores benignos de la piel poco
frecuentes, que surgen del músculo liso dérmico: músculo

piloerector (piloleiomioma) y músculos dartoicos (leiomioma

genital o dartoico), los piloleiomiomas pueden ser únicos o múl-
tiples y los leiomiomas genitales habitualmente son únicos. Se

presentan usualmente entre la segunda y tercera década de la

vida y, si bien es más frecuente en varones, las mujeres suelen
presentar mayor número de lesiones. Clínicamente se trata de

nódulos dérmicos rojizos o pardos, cuyas dimensiones varían

de milímetros a un centímetro y que cuando son múltiples se

disponen en grupo, linealmente o en patrón zosteriforme en caras
extensoras de extremidades, tronco, cuello y cara.

Los piloleiomiomas solitarios y los leiomiomas genitales,
generalmente, son asintomáticos, a diferencia de los piloleio-

miomas múltiples que con frecuencia se asocian a dolor des-

encadenado por frío, roce suave, presión, trauma y emocio-
nes. El síndrome de Reed consiste de leiomiomatosis uterina

y cutánea múltiple de transmisión autosómica dominante de

penetrancia variable.

CASO CLÍNICO

Mujer de 45 años, natural y procedente de Cañete. Anteceden-

tes personales: histerectomía por leiomiomatosis uterina. An-
tecedentes familiares: hermana y tío con lesiones similares.

Acude por presentar desde aproximadamente 25 años lesiones

nodulares, dolorosas al frío y roce en cara, cuello, tronco y ex-
tremidades; últimamente las lesiones se han incrementado en

número. Al examen, lesiones nodulares rojizas, firmes, de

aproximadamente 3 a 5 mm, agrupadas en patrón zosteriforme
(Figura 1), en región preauricular y mandibular de cara y late-

ral de cuello (Figura 2), región infraescapular izquierda (Figu-

ra 3), cara lateral de extremidades (Figura 4). La hermana pre-
senta lesiones similares de distribución asimétrica, en mayor

número en hemicuerpo izquierdo (Figura 5).

COMUNICACIONES BREVES

Cutaneous and uterine leiomyomatosis: Reed´s syndrome

R E S U M E N

Los leiomiomas cutáneos son tumores poco frecuentes de músculo liso dérmico, habitualmente múltiples, que se asocian a leio-

miomatosis uterina en algunos casos con carácter de herencia autosómica dominante. Se presenta el caso de una mujer de 45 años

con leiomiomatosis cutánea y uterina múltiple (síndrome de Reed).
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Histopatología: con tinción hematoxilina–eosina (Figura 6)
se aprecia epidermis y dermis superficial conservadas, der-

mis media y profunda ocupadas por neoplasia de caracterís-

ticas benignas compuesta por grupos de células fusiformes
de citoplasma eosinofílico con núcleo central en forma de

cigarro, que se orientan en distintas direcciones. Histoquí-

mica: actina positivo (Figura 7), tinción tricrómica de Masson
positivo (Figura 8).

Diagnóstico: leiomiomatosis cutánea y uterina múltiple fa-
miliar (síndrome de Reed).

Tratamiento: gabapentina, 300 mg, cada 8 horas, con dismi-
nución parcial de dolor. En evaluación para descarte de neo-

plasia renal.

D I S C U S I Ó N

Los piloleiomiomas son frecuentemente múltiples, algunos

de estos se presentan en grupos familiares asociados a leio-

miomatosis uterina, condición denominada síndrome de

Reed, para la que se postula herencia autosómica dominante

con penetrancia incompleta(1-3).

Se ha reportado la coexistencia del síndrome de Reed con

carcinoma de células renales, cáncer de mama, astrocitoma,

cáncer de próstata y neoplasia endocrina múltiple(3).

En cuanto a la leiomiomatosis múltiple cutánea y uterina

familiar (síndrome de Reed) y el cáncer renal, el mapeo ge-

nético de ambas condiciones se localiza en el locus 1q 42-

Figura 1. Lesiones papulares múltiples, pardo rojizas agrupadas, de

3-5 mm de diámetro.

Figura 2. Lesiones en región lateral de cara y cuello

Figura 3. Lesiones en tronco, con patrón zosteriforme.

Figura 4. Lesiones en cara extensora de extremidades.
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43, que codifica la enzima fumarato hidratasa, una enzima

del ciclo de Krebs, que al mutar predispone a cáncer por ra-
zones no conocidas aún. En estudios realizados en personas

con síndrome de Reed se evidenció mutación del gen de la

fumarato hidratasa en 89% de los casos (3,4).

Histopatológicamente se caracterizan por ser tumores

dérmicos no encapsulados, con una zona subepidérmica no
comprometida. Se compone de haces musculares dispuestos

en patrón espiral o entrelazado, con células de citoplasma

eosinófilo y núcleos alargados de extremos romos, sin atipia
o mitosis. Puede haber tejido fibroso entre los haces. Se con-

firma el origen muscular con tinciones como tricrómico de

Masson, actina (2,4,5).

Se ha descrito, aunque infrecuentemente, policitemia debi-

da a actividad eritropoyética de los leiomiomas (1,4,6). Se pos-
tula además que responderían a estímulos hormonales, por

ello en mujeres las lesiones son más numerosas que en va-

rones (4,6) .

Figura 5:  Paciente y hermana, quien tiene lesiones similares pero en

menor número

Figura 6.
Arriba: H-E 5X.

Neoplasia que ocupa

dermis media y profunda.

Abajo izquierda: 10X.

Compuesta por grupos de

células fusiformes que se

distribuyen en distintas

direcciones.

Abajo derecha: 40X.

De citoplasma

Figura 7. Histoquímica: actina positivo (células musculares).

Figura 8. Tinción tricrómica de Masson: positivo. Células neoplásicas

tiñen de rojo. Las fibras de colágeno (azul) rodean la neoplasia y se

disponen entre ella.
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Así mismo, en cuanto al dolor, éste sería causado por contrac-

ción de la musculatura lisa (respuesta al frío, tacto, emocio-

nes) por lo que dentro del tratamiento instaurado se indican
inhibidores de canales del calcio o que se debería a la com-

presión de las fibras nerviosas que se hallan aumentadas en

número en este tipo de tumores (1, 5, 7).

En cuanto al manejo, de tratarse de lesiones únicas se plantea la

extirpación. Sin embargo, cuando se trata de lesiones múltiples
la extirpación no está indicada por la alta tasa de recurrencias

(50%), porque evolucionan con aparición de nuevas lesiones y

porque no se ha observado ningún caso de involución. En estos
casos se han probado varias opciones para el manejo del dolor:

inhibidores de canales de calcio (nifedipino), gabapentina, crio-

terapia, electrocoagulación, con respuesta parcial. Se han re-
portado resultados favorables en cuanto a reducción del dolor

con la ablación con láser de dióxido de carbono(1,5,7).
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ABSTRACT

Mycosis fungoides is a neoplasm developed by clonal prolifera-

tion of epidermotropic T lymphocytes. It has, besides the classic

form described by Alibert-Bazin (patch, plaque and tumor), some

others atypical forms. We present two patients with atypical forms:

folliculotropic and hyperpigmented.

Keywords: Mycosis fungoides; Folliculotropic; Hyperpigmented.

I N T R O D U C C I Ó N

La micosis fungoide (MF) es el tipo más común de linfoma

cutáneo de células T. Clásicamente se presenta como parches o
placas eritematosas o eritematobrunas descamativas, que pue-

den progresar al estadio tumoral; sin embargo, muchas varian-

tes de este tipo de linfoma difieren tanto clínica como histo-
patológicamente de la forma clásica descrita por Alibert-Bazin.

A continuación se presentan dos casos de pacientes con va-
riantes atípicas de MF: variante foliculotrópica y variante

h iperp igmentada.

CASO CLÍNICO 1

Mujer de 82 años de edad, natural de Lambayeque, proce-

dente de La Libertad, consulta por una enfermedad de 7 años
de evolución, que inicia con lesiones papulares pruriginosas

en tronco que se extienden posteriormente a todo el cuerpo.

Al examen presenta placas alopécicas infiltradas eritema-

tovioláceas en cara y cuero cabelludo, pápulas foliculares y

placas hiperpigmentadas y eritematosas, algunas con punto
negro central, en tronco y extremidades (Figura 1). No se

constata adenopatías ni visceromegalia.

Los exámenes de laboratorio muestran hemograma,

bioquímica y deshidrogenasa láctica dentro de límites nor-

males y HTLV I-II no reactivo.

El estudio histopatológico de la biopsia cutánea revela infiltra-

do de linfocitos atípicos y depósito de mucina en las estructu-
ras foliculares (Figura 2). Al estudio inmunohistoquímico, los

linfocitos son CD3 positivos (Figura 3) y CD20 negativos.

La tomografía axial computarizada toracoabdominopélvica

no revela tumoraciones ni adenomegalias. El frotis de san-

gre periférica no muestra presencia de linfocitos atípicos.

En la biopsia de médula ósea no se halla evidencia de malig-

nidad, pero en el estudio del coágulo de médula ósea se en-
cuentran focos de linfocitos de contornos irregulares sospe-

COMUNICACIONES BREVES

Atipical forms of mycosis fungoides

R E S U M E N

La micosis fungoide es una neoplasia debida a la proliferación clonal de linfocitos T epidermotrópicos. Además de la forma clásica

(parche, placa, tumor) descrita por Alibert-Bazin, presenta diversas variantes atípicas. Se reporta los casos de dos pacientes con

micosis fungoide atípica: variante foliculotrópica y variante hiperpigmentada.
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chosos de infiltración linfoide, por lo que se realiza citome-

tría de flujo de sangre medular, estudio que muestra linfoci-

tos T y B con inmunofenotipo maduro, sin aberraciones, des-

cartándose la presencia de células tumorales linfocitarias.

Diagnóstico clínico patológico: Micosis fungoide variante

foliculotrópica estadio IB.

CASO CLÍNICO 2

Mujer de 59 años, natural de Pasco y procedente de Lima,

consulta por una enfermedad de 10 años de evolución que se

inicia como manchas marrones, pruriginosas, en dorso de pies

que progresan, según refiere, en forma ascendente, con ex-

tensión a todo el cuerpo desde hace dos años.

Al examen, la paciente presenta manchas hiperpigmentadas

de bordes difusos en el tronco y las extremidades, que com-

prometen a las palmas y a las plantas, pero respetando la cara

(Figura 4).

Los exámenes de laboratorio muestran hemograma, bioquí-

mica y deshidrogenasa láctica dentro de límites normales,

HTLV I-II no reactivo.

Se realizaron múltiples biopsias de piel en cuatro diferentes

momentos durante los dos años de seguimiento. Las biopsias

en las tres primeras oportunidades revelaron, además de la

leve hiperpigmentación de la capa basal y presencia de mela-

nófagos y melanina en la dermis superficial, solo un míni-

mo epidermotropismo.

Figura 2. Infiltrado de linfocitos atípicos y depósito de mucina en

epitelio folicular. HE/40X. Figura 4. Máculas hiperpigmentadas difusas.

Figura 3. Inmunohistoquímica: CD3+/10X.Figura 1. Placas alopécicas eritematovioláceas infiltradas en cara.
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Sin embargo, el estudio histopatológico de las biopsias cu-

táneas realizadas en la última oportunidad muestran un

mayor epidermotropismo, insinuándose la formación de

pequeñas colecciones intraepidérmicas de linfocitos atípicos

con ligera hiperpigmentación de la capa basal y con

melanófagos y pigmento melánico en la dermis superficial

(Figura 5), y con CD3 positivo en el estudio inmunohisto-

químico (Figura 6).

La tomografía axial computarizada toracoabdominopélvica

no reveló tumoraciones ni adenomegalias.

Diagnóstico clinicopatológico: Micosis fungoide variante

hiperpigmentada estadio IB.

D I S C U S I Ó N

La MF es una neoplasia de células T maduras y es la forma

más común de linfoma cutáneo. Comprende alrededor del

50% de todos los casos(1).

Clásicamente se describen tres estadios clínicos con progre-

sión gradual desde parches (máculas eritematosas, con des-

camación fina, variablemente pruriginosas) y placas (infil-
tradas, descamativas, de coloración variable), localizadas ma-

yormente en regiones no fotoexpuestas, que eventualmente

progresan a lesiones tumorales (2-4). Histológicamente se carac-
teriza por proliferación de linfocitos pequeños cerebriformes

que muestran epidermotropismo, con variaciones según el es-

tadio(2-5). Esta presentación clinicopatológica es descrita como
la forma clásica, dado que la MF presenta todo un espectro de

variantes clinicopatológicas que difieren sustancialmente de la

forma descrita por Alibert-Bazin, las que son referidas como
variantes ‘atípicas’ de MF (5). Así se describen las variantes hipo-

pigmentada(2-6), granulomatosa(2-5), reticulosis pagetoide(2,4,5),

foliculotrópica, bulosa/vesicular, pustular(3-5), púrpura pigmen-
tada l ike(4,5,7), con mucinocis folicular(2,4), acantosis nigricans

like(3,4), siringotrópica(3,5), eritrodérmica, poiquilodermatosa,

hiperpigmentada, hiperqueratótica/verrucosa(4,5), ictiosifor-
me(5,8), dishidrótica, con transformación a células grandes, der-

matitis perioral l ike, zosteriforme(4), palmoplantar, vegetante/

papilomatosa(5), pitiriasis liquenoide l ike(9) y papular(10).

Es evidente que algunos de estos subtipos son sólo variantes
menores de MF y no deberían ser consideradas como distin-

tas entidades; sin embargo, unas pocas presentan caracterís-

ticas específicas relevantes para ser consideradas como va-
riantes mayores de MF(11) .

Así, la ultima clasificación de linfomas cutáneos primarios, de

consenso entre la Organización Mundial de Salud (OMS) y la
European Organization Research and Treatment of Cancer
(EORTC), consideran como variantes y subtipos de MF a la

foliculotrópica, la reticulosis pagetoide y la piel laxa granulo-
matosa(12). Los principales cambios de esta última clasificación,

a diferencia de las clasificaciones individuales previas, tanto

de la OMS como de la EORTC(13), son la adición de la variante
de la piel laxa granulomatosa y la redesignación de la variante

anteriormente conocida como mucinosis folicular asociada a

MF en MF foliculotrópica, ya que estudios recientes no han
mostrado diferencias en la presentación clínica y conducta en-

tre casos de MF foliculotrópica con o sin mucinosis folicular(12).

En 1957, Pinkus describió un grupo de seis pacientes con alo-

pecia localizada caracterizada histopatológicamente por el de-
pósito de mucina en los folículos pilosos. En los siguientes años

el término mucinosis folicular fue propuesto por Jablonska.

Reportes posteriores sugirieron que al menos dos entidades
distintas estaban comprendidas dentro de esta patología: la idio-

pática y la asociada a MF (14,15). Sin embargo, estudios realiza-Figura 6. Inmunohistoquímica: CD3 +/10X.

Figura 5. Linfocitos atípicos intraepidérmicos; melanófagos y pig-

mento melánico en dermis superficial. HE/20X.
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dos para determinar si ambas formas son entidades distintas o

relacionadas no han encontrado características determinantes

para su diferenciación, pues existe una gran superposición en
los hallazgos clínicos, histopatológicos y moleculares (15,16). Boer

y col, luego de una revisión exhaustiva a través de la historia de

la alopecia mucinosa, concluye que la MF no es sólo un linfo-
ma epidermotrópico, sino un linfoma epiteliotrópico, y que la

alopecia mucinosa es MF desde el principio, no una paraneo-

plasia, no un precursor, no un linfoma abortivo, y tampoco una
variante comparativamente benigna de linfoma(17).

El primer caso presentado corresponde tanto clínica como

histopatológicamente a la variante MF foliculotrópica, anterior-

mente conocida como mucinosis folicular.

La MF hiperpigmentada, aunque no reconocida como tal en la

clasificación OMS-EORTC, es una de las variantes reportadas
en diversas literaturas (4,5), que se caracteriza clínicamente por

hiperpigmentación difusa macular, no asociada a poiquiloderma

atrófica vascular o a regresión de lesiones preexistentes (5), lo
cual caracteriza al segundo caso presentado en este reporte. His-

tológicamente se caracteriza por melanina abundante en la capa

basal y focal en la capa espinosa, y ultraestructuralmente por la
presencia de gránulos gigantes de melanina en linfocitos neoplá-

sicos, macrófagos, queratinocitos y células de Langerhans (5).

En nuestra paciente, en la histología de la biopsia de piel, más
que hiperpigmentación de la capa basal hay abundantes

melanófagos y pigmento melánico en dermis superficial. Am-

bas pacientes se encuentran en estadio IB, que corresponde a la
presencia de parches y/o placas en más del 10% de la superfi-

cie corporal, sin compromiso ganglionar ni visceral(4).

Presentamos estos casos para ilustrar el concepto de las múlti-

ples presentaciones de la MF, tanto clínica como histopato-

lógicamente.
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ABSTRACT

The frequency of different malignant cutaneous tumors, primary and

metastatic in children is unknown. This is because the skin cancer is

uncommon in pediatric patients and a low index of suspicion may

lead to a delay in diagnosis. Case report. Twelve year old boy with

progressive increase of volume of the right lateral cervical region with

six months of evolution, without important pathologic antecedents.

The histologic examination showed metastatic squamous cell carci-

noma of cervical lymph chain and adjacent soft tissues. Discussion.

The incidence of squamous cell carcinoma in children is extremely

low, because of this there are few therapeutic guidelines that have

been discussed in this group of patients, such as, their clinical fea-

tures and behavior of their tumors. Cutaneous metastases from squa-

mous cell carcinoma are relatively uncommon and the early recogni-

tion can lead to an accurate diagnosis and timely treatment. Conclu-

sion. Cutaneous metastases from carcinoma are uncommon in clini-

cal practice. However, skin metastases may be the first clinical evi-

dence of the malignant disease or its loco-regional recurrence. Early

recognition of skin metastasis can lead to an accurate and prompt di-

agnosis and timely treatment.

Keywords. Skin cancer; Squamous cell carcinoma; Metastatic.

I N T R O D U C C I Ó N

El cáncer de piel es el más frecuente de los tumores malignos

en la población adulta de Estados Unidos (1,2), Reino Unido(3) y
en muchos otros países. La incidencia y el porcentaje de mor-

talidad se han incrementado dramáticamente por lo que consti-

tuye un verdadero problema de salud pública(4,5). Este tipo de
neoplasia se localiza principalmente en zonas de exposición de

la cara y el cuello y en personas de piel blanca esencialmente.

Aunque la mayor parte de los carcinomas de piel ocurren en la
edad adulta, pueden aparecer a cualquier edad (2).

COMUNICACIONES BREVES

Metastatic squamous cell carcinoma in a 12-years old boy

R E S U M E N

Introducción. La frecuencia de los diferentes tumores cutáneos malignos primarios y metastásicos en niños es incierta. Ello es

debido en parte, porque el cáncer de piel es infrecuente en pacientes pediátricos y su diagnóstico en ocasiones puede verse retra-

sado. Caso Clínico. Escolar de sexo masculino de 12 años de edad, quien presentó aumento de volumen progresivo a nivel de la

región latero cervical derecha, de seis meses de evolución, sin antecedentes patológicos de importancia. El estudio histológico

reportó carcinoma epidermoide metastásico a cadenas ganglionares cervicales y a tejidos blandos adyacentes.  Discusión. La in-

cidencia de carcinoma epidermoide en niños es extremadamente baja, por lo que las normas terapéuticas han sido poco discutidas

en este grupo de pacientes, así como, los hallazgos clínicos y el comportamiento de estos tumores. Las metástasis cutáneas del

carcinoma epidermoide son relativamente infrecuentes y el  reconocimiento temprano puede guiar a un diagnóstico preciso y tra-

tamiento oportuno. Conclusión. Las metástasis cutáneas del carcinoma epidermoide son infrecuentes en la práctica clínica. Sin

embargo, esto puede ser la primera evidencia clínica de enfermedad maligna o de recurrencia regional. El reconocimiento tempra-

no de la metastasis en piel puede guiar a un diagnóstico preciso y tratamiento oportuno.

Palabras clave:  Cáncer de piel, carcinoma epidermoide, metastásico.
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El cáncer de piel se clasifica en melanoma y lesiones de tipo

no melanoma, que incluyen el carcinoma basocelular y el

carcinoma epidermoide. La queratosis actínica y la enfer-

medad de Bowen (carcinoma in situ), aunque no son verda-

deros tumores invasivos, pueden ser considerados verdade-

ros cáncer de piel por su comportamiento (6).

El carcinoma epidermoide es una neoplasia maligna de las

células queratinizantes de la epidermis que puede invadir y

producir metástasis, ocupa el segundo lugar en frecuencia

entre las neoplasias cutáneas malignas en el mundo(7).  La

máxima incidencia se reporta entre los 80 y 84 años de edad,

grupo en el que se manifiesta hasta en 1 556 casos por cada

100 000 habitantes (8).

La frecuencia de los diferentes tumores cutáneos malignos

primarios y metastásicos en niños es incierta(9). Ello es debi-

do, en parte, porque el cáncer de piel es infrecuente en pa-

cientes pediátricos y un bajo índice de sospecha puede re-

trasar el diagnóstico(10) .

En el siguiente informe se reporta un caso de carcinoma

epidermoide metastásico a cadenas ganglionares latero cer-

vical derecha y a tejidos blandos adyacentes, en un escolar

de sexo masculino que no presentaba antecedentes de im-

portancia o cualquier otro factor de riesgo.

CASO CLÍNICO

Escolar varón de 12 años de edad, que presentó aumento de

volumen progresivo a nivel de región latero cervical derecha
de seis meses de evolución, sin antecedentes patológicos de

importancia. Al examen físico de ingreso, piel de fototipo IV,

aumento de volumen en cuello a nivel de cadena ganglionar
laterocervical derecha, no dolorosa a la palpación, de con-

sistencia pétrea y adherida a planos profundos. Sin eviden-

cia de lesiones o procesos infecciosos en piel en áreas adya-
centes o distantes. El resto de la exploración fue normal. Las

pruebas de laboratorio reportaron elevación del tiempo par-

cial de tromboplastina en 40,5 segundos (control 30 segun-
dos) y elevación de la ALP 488 UI/L (24-114 UI/L). El resto

de los exámenes de laboratorio se encontraron dentro de los

límites normales. El estudio de reacción de cadena de
polimerasa (PCR) de ganglio cervical para detección de

Mycobacterium tuberculoso y no tuberculoso fue negativo.

La translocación cromosómica balanceada, t(15;19), resul-
tante del oncogen BRD4-NUT fue igualmente negativa.

La tomografía axial computarizada simple y contrastada de
cuello reportó imágenes compatibles con proceso adeno-

megálico (Figura 1). La resonancia magnética nuclear de

cabeza y cuello evidenció alteración en la señal de intensi-
dad que compromete el espacio cervical anterior, respetando

Figura 1. Tomografía axial computarizada. Proceso adenomegálico.

Figura 2. Resonancia magnética nuclear. Compromiso de glándula

parót ida y estructuras vasculares derechas. Dismorf ismo por

infiltración del espacio paratraqueal y paraesofágico ipsilateral.
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fosa carotídea, donde se observa un aumento de volumen.

Existe compromiso de la glándula parótida derecha, con des-

plazamiento de estructuras vasculares y compresión de las
mismas. No se evidenció invasión a planos paravertebrales;

sin embargo, existe discreta infiltración del espacio

paratraqueal y paraesofágico derecho que condicionó
dismorfismo (Figura 2). Los cortes a nivel cerebral descarta-

ron la posibilidad de lesiones ocupantes de espacio extra-

axiales y no se evidenció compromiso metastásico a ese ni-
vel. La tomografía toraco-abdomino-pélvica presentó imá-

genes en mediastino con densidad de masa compatible a ade-

nopatías anterior a nivel de ventana mediastínica, lo cual se
corroboró con la resonancia magnética.

Se realizó remoción quirúrgica limitada del tumor con vacia-
miento parcial ganglionar latero cervical derecho. Entre los

hallazgos operatorios se encontró, gran tumoración pétrea, que

abarcaba toda la longitud del cuello, desde el ángulo de la man-
díbula derecha hasta la región supraclavicular ipsilateral, muy

vascularizada, adherida a vasos superficiales y profundos. Los

ganglios linfáticos se encontraron aumentados de tamaño, pé-
treos, adheridos y de formas irregulares.

El estudio histológico reportó ganglios linfáticos con sustitu-
ción parcial de su arquitectura, por neoplasia maligna de estir-

pe epitelial, constituida por proliferación de células con abun-

dante citoplasma, de bordes bien definidos, con alteración de
la relación del núcleo citoplasma y pleomorfismo nuclear. Di-

chas células se disponen en un patrón de crecimiento difuso en

masas, islotes y cordones, con presencia de puentes intercelu-
lares, perlas córneas y moderada actividad mitótica (Figura 3).

Aunque la epidermis se encontró indemne, se evidenció infil-

tración en dermis, tejido adiposo y músculo estriado esqueléti-

co; con presencia de lesión a nivel de borde quirúrgico. Me-

diante la técnica de avidina-estreptavidina, se observó
inmunomarcaje con queratina 34BE12 y con PCNA en el 90%

de las células neoplásicas. El Ki67 y el cerb2 fueron negativos.

El paciente presentó severos problemas por resección mus-

cular con afectación neurológica post-operatoria e importante

deformidad cervico-facial. Fue referido al servicio de fisiatría
por disminución de movilidad cervical y limitación de los

movimientos cervicales para la inclinación lateral izquierda

y rotación ipsilateral. En la inspección se apreció pérdida de
los rasgos faciales, desviación de la comisura labial hacía la

izquierda y desviación de la lengua hacía la derecha (Figura 4).

Se palpó tumoración de consistencia pétrea, no dolorosa, loca-
lizado en área laterocervical derecha, adherido a planos pro-

fundos. Además se evidenció banda fibrosa de 20 centímetros

de longitud aproximadamente, indurada y no dolorosa.

Posteriormente al tratamiento de radioterapia con acelerador

lineal de 6Mev, dosis de 6000 Cgy, se evidenció una reduc-
ción importante de las lesiones que se identificaban al inicio

del tratamiento. La resonancia magnética nuclear de cuello

con medio de contraste, reportó lesión ocupante de espacio
infiltrativa que compromete la glándula parótida, la fosa

carotídea e invade el espacio parafaríngeo derecho, con obs-

trucción de la región faríngea e infiltración de paladar homó-
nimo. A un año de comienzo de la sintomatología, el pacien-

te se encuentra en condiciones clínicas estables con respues-

ta de más de 60% de la lesión inicial. Posterior a tratamiento
quirúrgico y de radioterapia se instauró esquema de quimio-

terapia con cisplatino, 5-fluorouracilo y vincristina.

Figura 4. Respuesta mayor de 60% con respecto a la lesión inicial.

Se evidencia deformidad cervicofacial, con pérdida de los rasgos

faciales.

Figura 3. Corte histológico, ganglio linfático. Neoplasia maligna de

estirpe epitelial.



Carcinoma epidermoide metastásico en escolar de sexo masculino

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3)2 5 2

D I S C U S I Ó N

La incidencia de carcinoma epidermoide en niños es extre-
madamente baja, por lo que las normas terapéuticas han sido

poco discutidas en este grupo de pacientes (11). En la Tercera

Convención Nacional de Cáncer en Estados Unidos, de 1 925
tumores malignos en niños, sólo se presentó un caso de car-

cinoma epidermoide(12).  En un estudio realizado por Pearce

et al.(13) se analizaron 200 casos de cáncer de piel en pacien-
tes menores de 25 años, en un período de 28 años (1968-1995),

en el norte de Inglaterra, la incidencia fue de 1,2 casos por

millón por año en niños de 0 a14 años y de 13 casos por mi-
llón por año en adultos jóvenes de 15 a 24 años. El melanoma

estuvo presente en 138 casos (69%), siendo 16 casos diag-

nosticados en menores de 15 años. De los 62 pacientes res-
tantes con cáncer de tipo no melanoma sólo 10% fue de tipo

carcinoma epidermoide. La incidencia del cáncer de piel de

tipo no melanoma fue significativamente mayor durante el
período 1982-1995 que durante 1968-1981 y el promedio de

sobrevida global en 5 años fue 98%.

La información publicada sobre los hallazgos clínicos y el

comportamiento de los tumores cutáneos malignos (TCM)

en niños es escasa(9,14). Orozco-Covarrubias y col.(9) reporta-
ron la experiencia de 20 años (1971-1991), en el Departa-

mento de Dermatología Pediátrica, en la Ciudad de México,

donde evaluaron a 36 207 pacientes, los cuales fueron diag-
nosticados clínica e histopatológicamente por presentar tu-

mor maligno sólido primario o metastásico. La edad de los

pacientes presentó un rango de 11 meses hasta los 17 años.
Del total de casos estudiados, sólo hubo 52 pacientes con

TCM. La incidencia fue de 0,15 por 1000 pacientes

pediátricos y 1,4 por 1000 pacientes pediátricos derma-
tológicos. Los TCM fueron 36 primarios y 17 metastásicos.

De éstos sólo 3 fueron carcinomas epidermoides primarios,

dos en pacientes femeninos y uno en masculino, con un pro-
medio de edad de 10 años, localizados en cara, cuello y pie.

Un paciente de los estudiados, con xeroderma pigmentoso,

presentó carcinoma basocelular y epidermoide, además pre-
sentó otra lesión en cuello que no fue identificada; fue trata-

do con radioterapia, a pesar de ello presentó metástasis y

falleció. Otro paciente presentó la lesión en el pie, con afec-
tación de ganglios linfáticos regionales, recibió quimiotera-

pia y se realizó desarticulación de la pierna, no presentó sig-

nos de actividad tumoral a los seis años posteriores de haber-
se realizado el diagnóstico.

Wockel y col.(15)  reportan un caso de paroniquia recurrente,
en dedo pulgar derecho, el cual fue removido en un paciente

femenino de 10 años de edad. El estudio histológico reveló

carcinoma epidermoide. Cinco meses después se detecto
metástasis en ganglio linfático axilar derecho, realizándose

posteriormente disección radical ganglionar en dicha región,

donde se reportó linfangiosis carcinomatosa con infiltración

tumoral vascular. A pesar de recibir tratamiento de radiote-

rapia con telecobalt, la paciente falleció dos años posteriores
al diagnóstico. La necropsia reveló infiltración difusa por el

tumor de los tejidos blandos de la axila, parte superior del

brazo, hombro, cuello y pared toráxica derecha incluyendo
tejido mamario y para-aórtico abdominal. Travulete et al.(11)

por su parte, reportan el caso de un lactante mayor de 19 meses

de edad, quién desarrolló lesión a nivel de piel y músculo del
labio, en el que el estudio histológico reportó carcinoma

epidermoide invasivo originado de un queratoacantoma. Al

paciente se le realizó excisión local como tratamiento defi-

nitivo, permaneciendo libre de recurrencia luego de 24 me-

ses posteriores a la intervención.

Las causas que intervienen en la génesis de este tumor son

diversas, como la exposición a los rayos ultravioletas (causa
exógena más importante), inmunosupresión, síndromes ge-

néticos, tumores previos, historia de radiación ionizante, trau-

matismos locales previos, exposición a químicos (arsenicales)

y alimentarios(2).  El xeroderma pigmentoso es una enferme-

dad autosómica recesiva, donde existe un defecto en el me-

canismo de reparación del ADN, por lo que existe la predis-

posición a desarrollar múltiples patologías malignas de la piel.

Masinjila & Arnbjornsson(16) , reportan dos casos en niños de

Zanzíbar, Tanzania. El primer caso reporta un lactante ma-

yor de sexo masculino quien presentó un tumor en la cabeza,

que fue resecado y cuyo estudio histopatológico evidenció

tumor benigno: lipoblastoma embrionario. Nueve meses

después presentó tumor en región temporal derecha reporta-

do como carcinoma epidermoide y carcinoma metatípico

(baso-escamoso) en fosa nasal derecha. El paciente no pre-
sentó adenomegalias. Un hermano mayor del paciente había

fallecido por cáncer de piel, situado en la cabeza. El segundo

caso reporta pre-escolar de sexo femenino que presentó tu-

moraciones en región  frontal y suborbitaria derecha, labios

superior e inferior y lengua, de seis meses de evolución pre-

vio a la admisión. El tumor localizado en la región suborbitaria

derecha correspondió a carcinoma epidermoide y el de los

de labios y lengua fue melanoma anaplásico no melanótico.

La paciente igualmente no presentó adenomegalias, ni his-

toria familiar.

Kawasaki y col.(17) reportan el caso de un paciente varón de

12 años de edad con epidermolisis bulosa distrófica recesiva

no Hallopeau-Siemens, quién presentó dos lesiones de car-

cinoma epidermoide en el pie izquierdo. La incidencia de estas
dos patologías es mucho más baja que en el subtipo

epidermolisis bulosa distrófica recesiva Hallopeau-Siemens.

Pandhi y col.(18)  presentan el primer caso de porfiria eritro-

poyética congénita asociada a carcinoma epidermoide en pa-

ciente mujer de 12 años de edad. La lesión se localizó en el
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muñón de brazo izquierdo amputado con metástasis a gan-

glios linfáticos, glándula suprarrenal y hueso. Hidvegi et al.(19)

reportan el primer caso de carcinoma epidermoide desarro-
llado en un nevus sebáceo de Jadassohn en adolescente de

sexo femenino de 15 años de edad. En este informe hacemos

mención de algunas entidades clínicas que se deben tomar
en cuenta ante la presencia de carcinoma epidermoide, así

como de los factores de riesgos posibles, aunque en el caso

presentado el paciente no tenga ninguno de ellos.

Las metástasis cutáneas del carcinoma epidermoide son re-

lativamente infrecuentes en la práctica clínica. La metástasis
a piel de cabeza y cuello son también inusuales. Sin embar-

go, esto puede ser la primera evidencia clínica de enferme-

dad maligna o de recurrencia regional. El reconocimiento
temprano de la metastasis en piel puede guiar a un diagnós-

tico preciso y tratamiento oportuno(20) . Los estudios publica-

dos sobre carcinoma epidermoide metastásico de cabeza y
cuello han sido de pacientes adultos, por lo que las diferen-

cias pueden ser significativas y el tratamiento debe ser

ind iv idua l i zado .
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RESUMEN DE HISTORIA CLÍNICA

Enfermedad actual

Paciente mujer, de 76 años de edad, casada, natural de Recuay
(Áncash), procedente de Lima y ama de casa. Sin antecedentes
importantes. La paciente refiere que inicia su cuadro 3 meses
antes de la consulta con la aparición de un nódulo eritematoso
de crecimiento rápido, no doloroso, en rodilla izquierda.

Examen clínico

Al examen clínico preferencial se observa un nódulo eritema-
toso, único, de consistencia firme, móvil, no doloroso a la pre-
sión, de superficie lisa y brillante, con extensión hacia la pro-
fundidad, localizado en rodilla izquierda, de aproximadamen-
te 2,0 por 1,5 cm de diámetro (Figura 1).  No se palpan adeno-
patías. Presencia de nódulo pequeño en mama izquierda, mó-
vil no doloroso. Resto de examen clínico sin alteraciones.

Exámenes auxiliares y complementarios

Los exámenes de laboratorio hematológicos, bioquímicos y
perfil de coagulación se encontraron dentro de rangos nor-
males. Estudio radiológico de pulmones normal. El estudio
de tumoración de mama se difiere al Instituto Especializado
de Enfermedades Neoplásicas.

Estudio anatomopatológico

Se realizó una biopsia de piel de la lesión de rodilla, el pri-
mer estudio con coloración de hematoxilina-eosina informa
como neoplasia indiferenciada de células redondas, primera
posibilidad histogénica sería melanoma. La ampliación del
estudio muestra células intermedias con disposición rosetoide
en la dermis e infiltrado linfohistiocitario (Figura 2).

Estudio inmunohistoquímico

El estudio realizado en el Instituto Especializado de Enfer-
medades Neoplásicas muestra marcadores celulares positi-
vos para panqueratina (Figura 3), CK 20 (Figura 4) y
sinaptofisina (Figura 5), y marcadores celulares negativos
para CK7 y ACL.

CORRELATO CLÍNICO PATOLÓGICO

Figura 1. Caso del correlato.

Figura 2. Merkel HE.
Fecha de recepción:   5 de agosto de 2005
Fecha de aceptación: 27 de setiembre de 2005
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Evolución

La paciente fue referida al Instituto Especializado de Enfermeda-
des Neoplásicas para ampliación de estudios y tratamiento. Dos
meses después de la consulta en nuestro servicio, le practican
biopsia incisional de lesión de piel de rodilla izquierda, con re-
sultado de patología de neoplasia maligna en relación a linfo-
ma. Se practicó biopsia escisional de tumoración de mama iz-
quierda con informe de patología de carcinoma ductal infiltrante
G-III con bordes en contacto. Un mes después es sometida a
ampliación de márgenes quirúrgicos de lesión de rodilla izquier-
da; el estudio inmunohistoquímico fue concluyente de carci-
noma neuroendocrino. Dos meses después se practicó mastecto-
mía radical modificada Madden izquierda con informe anato-
mopatológico de carcinoma ductal infiltrante residual de 1,4,
G3, axila positiva 2/7. Presentó un ganglio inguinal izquierdo,
se realizó resección y resultó ser metástasis de carcinoma neuro-
endocrino. Un mes después le hicieron resección inguinofe-
moral izquierda y se planifica tratamiento con quimioterapia
adyuvante con el esquema adriamicina y ciclofosfamida.

DISCUSIÓN CLÍNICA

La presencia de un nódulo eritematoso solitario en extremi-
dad inferior cuyo aspecto clínico aparenta benignidad, nos
lleva a plantear el diagnóstico diferencial con patologías be-
nignas como los pseudolinfomas cutáneos (procesos
linfoproliferativos reactivos benignos) que pueden ser loca-
lizados o diseminados, dentro de ellos planteamos diagnós-
tico diferencial principalmente con el pseudolinfoma de cé-
lulas B, siendo el prototipo de este grupo el linfocitoma cu-
tis. Por otro lado, estamos obligados a plantear diagnóstico
diferencial con varias patologías malignas cutáneas como los
linfomas cutáneos de células B (CBCL), definidos como
linfomas no Hodgkin (NHL) extranodales que ocurren pri-
mariamente en la piel; en este grupo tenemos el linfoma de
células B grande y el plasmocitoma cutáneo, éste último de
naturaleza nodal con presentación de lesiones cutáneas se-
cundarias. Otros diagnósticos planteados son el epitelioma
basocelular variedad nodular y el melanoma amelanótico tipo
nodular; además, la presencia de un carcinoma de mama en
la misma paciente y tratando de hacer unidad clínica, podría
inducir a plantear como diagnóstico el carcinoma metastático
de mama; sin embargo, ni el cuadro clínico ni la histología lo
ameritan. Por último, establecemos el diagnóstico de carci-
noma de células de Merkel en base a una serie de elementos
que serán discutidos. La rápida o larga evolución de las le-
siones junto a otras características nos irán orientando hacia
uno u otro diagnóstico.

Linfocitoma cutis

También llamado sarcoide de Spiegler–Fendt(1), linfadenosis
benigna del cutis de Bafverstedt o hiperplasia linfoide cutá-
nea. Es una neoformación inflamatoria benigna, poco fre-
cuente y de etiología poco clara(2). Se han incriminado las
reacciones frente a los tatuajes, picaduras de insectos y trau-
matismos, algunos casos en Europa se han atribuido a la

Figura 3. Merkel panqueratina. Figura 5. Merkel sinaptofisina.

Figura 4. Merkel CK 20.
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borreliosis, como se plantea con la morfea y el liquen
escleroatrófico; se describen casos de linfocitoma cutáneo
secundario a infección por Borrelia burgdorferi en el punto
de picadura de la garrapata(3,4). Mach y Wilgram consideran
al linfocitoma cutis como una hiperplasia localizada del teji-
do linforreticular provocada por factores externos(2). La clí-
nica e histopatología semeja a un linfoma(2,5). Este cuadro
cursa con una pápula, placa o nódulo firme eritematovioláceo,
usualmente solitario y de rápida evolución; estas últimas
características estuvieron presentes en nuestro caso clínico
y nos llevó a plantearlo como posibilidad diagnóstica. Afec-
ta principalmente a jóvenes, la localización más frecuente es
en cabeza, cuello o extremidades superiores, características
que lo alejan como posibilidad. Son procesos reactivos be-
nignos que evolucionan con regresión espontánea sin dejar
cicatrices(1-7).

Linfoma cutáneo de células B grande

El linfoma de células grandes del tipo B ocurre en cerca del
1 a 3% de todos los linfomas cutáneos y en el 5 al 10% de
linfomas cutáneos de células B(8,9). Se cree que las células
que originan este tipo de linfoma provienen del centro
germinal linfático. También se conoce con el nombre de lin-
foma inmunoblástico maligno de células grandes, linfoma
anaplásico de células B gigantes o linfoma centroblástico(9).
Se ha demostrado predilección por mujeres de edad avanza-
da, se presenta como lesiones únicas o escasas en número,
raramente múltiples, como nódulos de color rojo a violáceo,
asintomáticos, que afectan los miembros inferiores uni o
bilateralmente(9); todas estas características se observan en
nuestro caso clínico, pero que a diferencia de otros CBCL
tienen un pronóstico relativamente malo. La diferenciación
será dada básicamente con el estudio histológico e inmuno-
histoquímico.

Plasmocitoma

Cuando las células plasmáticas dan lugar a neoplasias, for-
man un espectro de entidades que van desde el plasmocito-
ma solitario, los plasmocitomas múltiples, el mieloma soli-
tario, hasta la infrecuente leucemia de células plasmáticas(10).
Los plasmocitomas cutáneos aparecen con mayor frecuen-
cia en el contexto de un mieloma múltiple o como metástasis
de un plasmocitoma originario de otros tejidos (plasmocito-
ma cutáneo secundario). Puede aparecer como extensión
directa de una lesión ósea subyacente. Raramente pueden
producirse lesiones cutáneas únicas o múltiples sin eviden-
cia de afectación a otro nivel (plasmocitoma cutáneo prima-
rio). Las lesiones cutáneas son relativamente inespecíficas
como nódulos dérmicos o subcutáneos, color piel o rojo vio-
láceo(10). Los casos primarios de plasmocitomas de la piel sin

compromiso de la médula ósea son raros, la mayor parte son
manifestaciones cutáneas de pacientes con mieloma múlti-
ple, las lesiones son nódulos violáceos, solitarios o múltiples
que pueden afectar cualquier región del cuerpo. En general
esta enfermedad afecta con mayor frecuencia a hombres de
edad avanzada(9), en nuestro caso tenemos a una paciente del
sexo femenino, que por frecuencia aleja la posibilidad. La
evolución puede ser de progresión rápida con afectación sis-
témica en el caso de lesiones múltiples o puede ser relativa-
mente benigna(9).

Las lesiones cutáneas secundarias de linfoma de células B
nodal son usualmente asintomáticas como en nuestro caso,
se presentan como nódulos firmes violáceos a eritematosos
o placas. Las lesiones más grandes pueden ser necróticas y
ulceradas. Se localizan en cualquier sitio pero en la cabeza y
el cuello son más frecuentes, características que alejan esta
posibilidad.

Los plasmocitomas metastáticos en piel son raros en mielo-
ma múltiple y plasmocitoma extramedular, las lesiones son
usualmente nódulos elevados cutáneos o subcutáneos usual-
mente rojo oscuro o violáceos, el sitio más común es el tron-
co, extremidades y cara(8), variedad que podría corresponder
a nuestro caso.

Epitelioma basocelular tipo nodular o quístico

Tumor formado por uno o pocos nódulos céreos, con telan-
giectasias en la superficie. Constituye una pápula bien defi-
nida que se transforma gradualmente en un nódulo perlado
lobulado con una superficie lisa telangiectásica. Con frecuen-
cia adquiere un tamaño notable, pudiendo confundirse con
un quiste benigno(11). Esta posibilidad bastante alejada la
mencionamos por estar dentro del diagnóstico diferencial de
lesiones nodulares malignas, aunque el aspecto clínico de la
lesión de nuestra paciente no corresponde a la descripción
de los carcinomas basocelulares.

Melanoma amelanótico

La variedad nodular del melanoma maligno que se inicia
como una pápula y gradualmente va haciéndose nodular,
puede presentarse con un color purpúrico o rojo muy poco
pigmentado, rosado, eritematoso o de color carne y es cata-
logado como melanoma amelanótico(11,12). Estos melanomas
son más o menos comunes, la amelanosis indica la pérdida
de la actividad funcional o desdiferenciación de las células
tumorales y con frecuencia es un pobre indicador pronósti-
co(13); se diferencian del resto sólo en la ausencia de pigmento.
Si bien clínicamente no se asemeja mucho a la presentación
de la lesión de nuestra paciente, plantemos este diagnóstico
como una posibilidad, sobre todo por ciertas característica
histopatológicas que serán descritas más adelante.



Nódulo eritematoso solitario en miembro inferior

Dermatología Peruana 2005; Vol 15(3)260

Carcinoma de Merkel(14,15)

Es un tumor neuroendocrino maligno, que ocurre típicamente
en ancianos mayores de 65 años, cuya localización más co-
mún es en la cabeza y el cuello, existiendo aproximadamen-
te un 40% de casos que afecta las extremidades. Típicamen-
te aparece como un nódulo solitario en forma de cúpula o
placa indurada, característicamente de color rojo, violáceo o
purpúrico y de superficie brillante en áreas expuestas al sol.
Todas estas características son compatibles clínicamente con
el caso presentado, pero se requiere de la confirmación
histopatológica e inmunohistoquímica para realizar el diag-
nóstico definitivo.

DISCUSIÓN HISTOPATOLÓGICA

El estudio anatomopatológico e inmunohistoquímico nos
permitirán realizar una mayor aproximación al diagnóstico
definitivo haciendo unidad clínica-patológica, así detallare-
mos las características de cada entidad.

Linfocitoma cutis

Histológicamente se caracteriza por un infiltrado linfocita-
rio dérmico nodular o difuso, usualmente presentando estruc-
turas foliculares, y pudiendo encontrarse histiocitos, eosinó-
filos y células plasmáticas, agrupados de forma similar a los
folículos linfoides de los ganglios linfáticos. El estudio in-
munohistoquímico muestra mayormente CD 21. Tienen ex-
presión de células B más del 50% y de células T menos del
50%. Fenotípicamente presenta marcadores asociados a cé-
lulas B (CD19, CD20, CD79 a)(7,8). Ocurre poca transforma-
ción. La evaluación histológica e inmunohistoquímica de la
muestra tomada a nuestra paciente no presenta estas caracte-
rísticas por lo que se descarta esta posibilidad.

Linfoma cutáneo de células B grandes

Existe un marcado infiltrado linfoideo en toda la dermis de tipo
difuso o nodular, con ausencia usualmente de células adiciona-
les (eosinófilos, histiocitos, células plasmáticas, etc.), con o sin
afectación subcutánea. No se aprecia epidermotropismo. El in-
filtrado está compuesto por una población monomórfica de
grandes linfocitos que muestran citoplasma moderado y un gran
núcleo con prominentes nucléolos (inmunoblastos) o por gran-
des células linfoides con moderado citoplasma y gran núcleo
hendido o no hendido (células centroblásticas) y puede apre-
ciarse varias mitosis así como necrosis focal o ulceración(9).
Puede ocurrir transformación. Inmunofenotípicamente presenta
expresión monotípica de inmunoglobulinas de cadena ligera
kappa o lambda. Tiene poca expresión de células T, con expre-
sión de células B mayor al 50% . Mayormente ausente CD21.
Estas características no corresponden a nuestro cuadro por lo
que también se descarta esta posibilidad.

Plasmocitoma

Infiltrado difuso, superficial y profundo de células plasmáticas
maduras que muestran citoplasma basófilo y un clásico patrón
hipercromático nuclear en forma de ‘ruedas de carro’ o de ‘ca-
rátula’ en la dermis o en el tejido celular subcutáneo. Se puede
observar como figuras mitóticas y como células plasmáticas
multinucleadas(9). Las células plasmáticas pueden ser maduras
y sin atipias o ser inmaduras y atípicas con mitosis, son distingui-
das por su monoclonalidad(10). Se descarta esta posibilidad por
la ausencia de un infiltrado de células plasmáticas.

Epitelioma basocelular variedad nodular

Histopatológicamente es un tumor con proliferación de células
basales de la epidermis, hay invasión dérmica extensa por islo-
tes de células pequeñas, uniformes e hipercromáticas, con con-
figuración en empalizada de los núcleos de la periferia del tu-
mor. Puede aparecer un patrón moteado generalizado. Carac-
terísticas que descartan esta posibilidad.

Melanoma amelanótico

Histopatológicamente puede confundirse con el carcinoma de
células de Merkel. La epidermis se puede encontrar elevada por
el tumor, formando un nódulo pediculado, se aprecia presencia
de una evidente actividad de la unión, predominan células epi-
telioides con abundante citoplasma rosado y núcleos vesiculo-
sos, a menudo conteniendo nucleolos con tinción oscura(11) que
semejan el patrón histológico del carcinoma de Merkel. Puede
apreciarse figuras mitóticas y predominio de células fusiformes.
La inmunohistoquímica es importante para la diferenciación
del tipo celular predominante. El melanoma expresa una varie-
dad de antígenos y, por otro lado, puede presentarse histológica-
mente como un tumor indiferenciado en el que la distinción de
tumor epitelial o mesenquimal por criterio morfológico es im-
posible(16). El estudio de los marcadores S100 y el HMB-45(16)

es positivo. Los hallazgos inmunohistoquímicos en la paciente
descartan esta posibilidad.

Carcinoma de Merkel

Las características histológicas son variables y no siempre distin-
tivas. Este tumor está localizado en la dermis y frecuentemente
se extiende al celular subcutáneo, la epidermis está usualmente
respetada, pero se ha reportado extensión epidermal page-
toide(17). Es difícil de diagnosticar con microscopía de luz con-
vencional. Las características de este tumor son los núcleos vesi-
culares con nucleolos pequeños, mitosis abundantes y apopto-
sis(12). La variedad histológica celular intermedia muestra una
disposición circular en nidos o rosetas de células intermedias
ya sean cúmulos sólidos o con centro conjuntivo, que se acom-
pañan de un patrón trabecular periférico(18). Características que
corresponden a la descripción de nuestro caso clínico y que se
confirman con la panqueratina, CK20 y sinaptofisina positivas.
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DIAGNÓSTICO

Las características clínicas de nódulo solitario eritematoso
de superficie brillante, consistencia firme y rápida evolución
asociado a la presencia histológica de células de disposición
rosetoide y estudio de marcadores positivos a panqueratina,
CK20 y sinaptofisina nos hacen el diagnóstico de carcinoma
de células de Merkel variedad celular intermedia.

COMENTARIO

El carcinoma de células de Merkel fue descrito inicialmente
por Toker en 1972(19) como un cáncer trabecular de la piel
con alto riesgo de metástasis linfática. El nombre de carcino-
ma de células de Merkel proviene de unas células epidermales
no dendríticas, no queratinocíticas, localizadas en la capa
basal, directamente asociadas con nervios terminales espe-
cialmente cerca de los folículos pilosos y las glándulas
sudoríparas o algunas situadas en la dermis pero no asocia-
das con células nerviosas, las llamadas células de Merkel
identificadas como una célula del touch receptor en 1875 por
Friederich Sigmund Merkel de la Universidad de Rostock(20),
células probablemente derivadas de la cresta neural, aunque
ciertas hipótesis plantean su origen de células stem
pluripotenciales de la epidermis(21).

El carcinoma de células de Merkel es un tumor maligno
infrecuente, biológicamente agresivo que puede ser difícil
de diagnosticar e igualmente difícil de tratar efectivamente(14).
Se le conoce con diversos nombres como carcinomas
neuroendocrinos cutáneos, tumor neuroepitelial primario de
la piel, carcinoide cutáneo primario y neuroblastoma
adulto(17). La histogénesis del carcinoma de células de Merkel
permanece sin resolver y la etiología es aún incierta, pero se
sabe que el tumor ocurre más frecuentemente en áreas
expuestas al sol, principalmente cabeza y cuello, también se
ha reportado después de radiación y terapia inmunosupresiva
como en tres casos de trasplantados renales reportados, en
los que se desarrolló carcinoma de células de Merkel(22), o
en asociación con otras malignidades(14,15,17). La incidencia
es desconocida, en EE.UU. se habla de menos de 0,4/100
000 casos, su presentación es 100 veces más rara que el
melanoma(23), siendo el más letal de los cánceres cutáneos;
en general se requieren mayores reportes mundiales para
conocer la verdadera incidencia. Este tumor maligno se
presenta mayormente en personas ancianas con una edad
media entre 67 y 68 años(13,15,21), en rangos de edades que
van desde 7 a 97 años(14,15,17,21,24,25); la raza caucásica es la
más afectada(14,17,24,25), algunos estudios describen mayor
predominancia en varones pero otros estudios en mujeres(24),
se localiza predominantemente en cabeza y cuello (50%),
seguido por extremidades inferiores (30%), extremidades
superiores (15%) y tronco (5%)(14,24).

Clínicamente este tumor se presenta como un nódulo solitario,
firme, rojo a violáceo o como placa indurada, de superficie
brillante y a veces con telangiectasias, de 2 a 200 mm (general-
mente menos de 20 mm) que en ocasiones puede ulcerarse,
generalmente es doloroso aunque se reportan casos sin dolor,
de crecimiento rápido(13-24), pero pueden tener una larga evolu-
ción(17) como se ha reportado un caso de años de evolución con
crecimiento rápido en los últimos meses(26). Los carcinomas de
Merkel ocasionalmente regresionan espontáneamente(13,17),
como el caso descrito por Sais y col(27) que reportan una mujer
de 78 años con nódulo solitario diagnosticado como carcino-
ma de Merkel y que regresiona espontáneamente a la mitad de
su tamaño, destacándose el rol de la respuesta inmune mediada
por células T en el desarrollo de la regresión, se estima una pre-
valencia de regresión de 1,7 a 3%. Esta neoplasia afecta habi-
tualmente los ganglios linfáticos regionales (10 a 45% en la
manifestación inicial) y provoca metástasis regional en 50 al
75% de pacientes. Las metástasis a distancia ocurren en casi
50% de los casos, los sitios más comunes son ganglios linfáti-
cos, hígado, huesos, cerebro y pulmones(12). El tumor tiene al-
tas tasas de recurrencias locales(13,25) que van del 26 al 44%(13).

El diagnóstico definitivo de esta neoplasia se realiza con la
correlación clínico patológica pero es importante su confirma-
ción mediante la microscopía electrónica (ME) y la inmuno-
histoquímica (IHQ). El estudio histológico muestra células re-
dondeadas oscuras y pequeñas, con escaso citoplasma con as-
pecto linfoide que se disponen alrededor de los queratinocitos,
se localizan en la dermis y que pueden invadir la hipodermis(18).
Característicamente muestra alta tasa de mitosis por campo,
focos de necrosis tumoral e invasión vascular y linfática. Se
han descrito 3 patrones histológicos(12,18,23,24), que pueden pre-
sentarse en forma mixta: 1) Patrón trabecular o clásico, es el
menos frecuente (8%) y el más diferenciado, se caracteriza por
la presencia de trabéculas delgadas o gruesas y confluentes
separadas por bandas de tejido conectivo. 2) Patrón celular in-
termedio o sólido, es la variante más frecuente (50%), se en-
cuentra una disposición circular en nidos o rosetas de células
intermedias, ya sean cúmulos sólidos o con centro conjuntivo,
se acompaña de un patrón trabecular periférico. 3) Patrón de
tipo de células pequeñas o difusa (42%), es la variedad de peor
pronóstico y presenta un infiltrado difuso en láminas de células
neoplásicas pequeñas. La microscópica electrónica es impor-
tante para definir las características ultraestructurales de las
células neoplásicas como núcleo redondo u oval, nucléolo pe-
queño excéntrico con cromatina finamente dispersa y
polirribosomas libres; el rasgo característico es la presencia en
el citoplasma de granulaciones o vesículas redondas. La inmu-
nohistoquímica(14,17,18,24) confirma la presunción diagnóstica, las
células tumorales expresan queratina de bajo peso molecu-
lar(12,23) (Cam5.2, AE1, AE3 y CK20) encontrándose marca-
dores positivos para enolasa neurona específica (NSE), mar-
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cador celular del sistema Apud; CK20, positiva en el 95% de
tumores, altamente específico para carcinoma de Merkel;
cromogranina, sinaptofisina, antígeno epitelial de membra-
na (EMA), desmoplastina. Los perfiles de expresión son
negativos para Antígeno Común Leucocitario (LCA), pro-
teína S100 y citoqueratinas de alto peso molecular(12). El diag-
nóstico diferencial debe establecerse con linfoma, melano-
ma amelanótico, carcinoma basocelular y espinocelular,
queratoacantoma, metástasis cutáneas, plasmocitoma y
linfocitoma. El tratamiento va a depender del estadio del
carcinoma (Estadio 1: tumor confinado a la piel, ausencia de
ganglios, 1A < de 2 cm, 1B >2 cm; estadio 2: afectación gan-
glionar; estadio 3: enfermedad diseminada). El tratamiento
debe ser precoz y agresivo, lo que podría mejorar el pronós-
tico y disminuir las recurrencias locales. No hay un consen-
so en la aproximación terapéutica óptima y el relativo rol de
la cirugía, radioterapia y quimioterapia aún son
controversiales. El tratamiento va desde escisión quirúrgica
amplia, tratamiento quirúrgico de los ganglios linfáticos,
biopsia del ganglio centinela, adenectomía radical en caso
de ganglio centinela positivo, radioterapia (50 Gy en frac-
ciones 2Gy en lecho tumoral) y quimioterapia. Se han des-
crito otros tratamiento que ofrecen beneficios como: agente
biológicos, especialmente interferón, y además factor de
necrosis tumoral intralesional con buenos resultados(13,24).

Kaminsky y col(18) y otros autores(28,29) resumen el tratamien-
to del carcinoma de células de Merkel resaltando ciertos as-
pectos: es necesario un diagnóstico correcto y precoz; el tra-
tamiento debe ser agresivo en relación al estadio tumoral en
el momento del diagnóstico, con amplios márgenes de 3 cm
libres de neoplasia mediante la técnica quirúrgica de Mohs(13);
debe realizarse radioterapia adyuvante posquirúrgica, aún en
estadio 1, con el fin de proporcionar un buen control local y
evitar la recurrencia; considerar el empleo de la quimiotera-
pia en aquellos tumores extendidos, en la enfermedad recu-
rrente o en metástasis a distancia; y, debe realizarse un se-
guimiento de por vida del paciente. La cirugía y radioterapia
adyuvante parece ofrecer un control local óptimo(25,30).

La importancia de presentar este caso como un correlato clí-
nico patológico radica en el hecho interesante de que el estu-
dio histológico por si sólo no nos permite precisar la natura-
leza de las células que infiltran la dermis y conlleva a plan-
tear diferentes diagnósticos histopatológicos con diversas
patologías malignas como el melanoma, linfomas, neuroblas-
toma, plasmocitoma, carcinoma medular de tiroides, metás-
tasis de carcinoma de células pequeñas del pulmón, carcino-
ma anaplásico, carcinoma de células ecrinas e histiocitosis
X(18), que requieren del estudio inmunohistoquímico y la
microscopía electrónica y, por tanto, de un amplio conoci-
miento para poder diferenciarlos.
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El 31 de octubre se apagó la vida del maestro sanfernandino
Dr. Dante Vicente Mendoza Rodríguez a la edad de 73 años.

Nació el 26 de julio de 1932, en la ciudad de San Jerónimo de
Tunán, en Huancayo, Junín. Cursó sus estudios escolares en
el Colegio Nacional Alfonso Ugarte y sus estudios universi-
tarios en la Facultad de Medicina de la Universidad Nacio-
nal Mayor de San Marcos (UNMSM), egresando en el año
1959 como médico cirujano. En 1973 logra el título de Asis-
tente Extranjero de la Facultad de Medicina de Lariboisiére-
Saint Louis de la Universidad de París. Regresa al país para
trabajar en el Hospital Nacional Dos de Mayo y dedicarse a
la docencia en la Facultad de San Fernando, labor que inicia
el 1 de mayo de 1962.

Fue miembro de la Sanidad de la Policía Nacional del Perú
(PNP), llegando al grado de Coronel y fue director de la Es-
cuela de Enfermeras de la Sanidad de la PNP.

¿Cómo no recordar a tan renombrado dermatólogo que le ha
dado prestigio a la especialidad y a la Sociedad Peruana de

Dermatología? Los dermatólogos de hoy le debemos mucho,
no sólo por su obra en la Sociedad Peruana de Dermatología,
de la cual fue Secretario de Actas en 1967, sino también por
haber participado en la enseñanza escolarizada de la espe-
cialidad desde el año 1981 hasta los últimos días de su exis-
tencia. ¿Cómo olvidar sus últimas enseñanzas que brindó a
los alumnos del pregrado y del Residentado Médico? Fue
Presidente del Comité de la Especialidad de Dermatología
de la Unidad de Posgrado de la Facultad de Medicina de San
Fernando (UNMSM) desde 1985 y miembro investigador del
Instituto de Investigaciones Clínicas de la UNMSM desde
1999. En su honor la Promoción 2001 lleva su nombre, pro-
moción que dejó su placa en el Aula Sergio Bernales de la
sede docente del Hospital Nacional Dos de Mayo.

Su paso por esta vida nos deja huellas inolvidables. Siempre
nos enseñó algo, con firmeza, con paciencia y sobre todo con
mucha sinceridad y honradez. Sus dotes innatas de maestro
e investigador lo llevan a situarse entre los grandes dermató-
logos del Perú.

Dr. Carlos Galarza-Manyari

IN MEMÓRIAM

DR. DANTE MENDOZA RODRÍGUEZ

Al maestro y amigo
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1. Ante un diagnóstico de acantosis nigricans con sospecha de neoplasia interna.
¿Qué tumores investiga?:
a. Cáncer renal-cáncer mamario
b. Cáncer gástrico-linfoma
c. Cáncer vesical-cáncer pulmonar
d. Cáncer cérvix-cáncer mamario
e. Cáncer pulmonar-cáncer renal

2. Correlacione columnas:
a. Cowden (  ) Como veteado de madera
b. Ictiosis adquirida (  ) Afelpado y pigmentado en pliegues
c. Eritema gyratum repens (  ) Hiperpigmentación acral
d. Acantosis nigricans (  ) Sequedad y descamación universal
e. Síndrome de Bazex (  ) Trichelemomas centrofaciales

3. Correlacione columnas:
a. Síndrome de Cushing (  ) Eritema necrolítico migratorio
b. Síndrome de Peutz Jeghers (  ) Tumores sebáceos
c. Síndrome de glucagonoma (  ) Tumor secretante de ACTH
d. Síndrome de Muir-Torre (  ) Pólipos hamartomatosos
e. Síndrome de Gardner (  ) Osteomas

4. Correlacione columnas
a. Acantosis nigricans (  ) Tumores aeroesogágicos superiores
b. Síndrome Bazex (  ) Hiperpigmentación afelpada en axilas
c. Pénfigo paraneoplásico (  ) Compromiso de mucosa oral
d. Pioderma gangrenoso (  ) Dermatosis neutrofílica febril aguda
e. Sweet (  ) La forma bulosa se relaciona con leucemias

5. Correlacione columnas:
a. Cáncer mamario (  ) Lesión metastásica de aspecto angiomatoso
b. Cáncer pulmón (  ) Neoplasia en coraza
c. Cáncer renal (  ) Nódulo de la hermana María José
d. Cáncer ovárico (  ) Paget mamario
e. Cáncer ductal de la mama (  ) Síndrome de Cushing

PREGUNTAS

SIGNOS CUTÁNEOS DE MALIGNIDADES INTERNAS

EDUCACIÓN MÉDICA CONTINUA

6. Se trata de un paciente varón de 45 años de edad que consulta por hiperpigmenta-
ción peribucal, cuello y axilas, delgado sin antecedentes familiares importantes,
¿Qué evaluación realiza en primer lugar?:
a. Marcadores tumorales en suero
b. Tomografía toracoabdominal
c. Ecografía abdominal
d. Endoscopia digestiva alta
e. Examen de sangre oculta en heces

7. De la siguiente lista, ya no se considera marcador paraneoplásico, excepto:
a. Herpes zoster
b. Enfermedad de Bowen
c. Síndrome de Sweet
d. Sarcoma de Kaposi
e. Penfigoide ampollar

8. En las siguientes entidades se debe realizar endoscopia digestiva obligatoria, excepto:
a. Síndrome de Cowden
b. Síndrome de Peutz Jeghers
c. Síndrome de Gardner
d. Síndrome de Muir-Torre
e. Síndrome de Lesser-Trelat

9. Correlacione columnas: Aunque no cumplen los criterios de Curth en su totali-
dad se señalan las siguientes asociaciones:
a. Paquidermoperiostosis (  ) Cáncer hepático
b. Palmas de tripa (  ) Linfomas cutáneo
c. Pitiriasis rotunda (  ) Diferentes tumores
d. Eritrodermia exfoliativa (  ) Cáncer de pulmón
e. Dermatomiositis (  ) Cáncer gástrico

10.Si asiste a un paciente con tromboflebitis migratoria a repetición, ¿qué ubica-
ción neoplásica, investigaría con más probabilidad?:
a. Vías biliares b. Duodeno
c. Páncreas d. Colon
e. Estómago
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