DERMATOLOGIA PEDIATRICA

Esteatocistoma multiple y quiste velloso eruptivo
familiar. Su relacion con el Sindrome de Gardner

RESUMEN

Miluska Aquije @, Rosalia Ballona @

El sindrome de Gardner es una entidad que se transmite en forma autosdmica dominante y presenta desde la nifiez tumores cuta-
neosy 6seos variados, quistes epidermoides, tumores desmoides, fibromasy lipomas. La poliposis adenomatosa rectocolénica aparece
tardiamente (tercera o cuartadécadade lavida). Se describe el caso de un nifio con quistes vellosos eruptivos en cara, cuyo padre de
treintay un afios presenta lesiones similares desde la nifiez con diagndstico de esteatocistomas y recientemente diagnosticado de polipo-
sis intestinal, con lo que se le hace el diagndstico de sindrome de Gardner, el cual es latente en nuestro paciente; este contexto genético y
estas expresiones clinicas nos hacen plantear la hipétesis de que el quiste velloso eruptivo y el esteatocistoma representan diferentes

espectrosde lamismaenfermedad.

INTRODUCCION

El sindrome de Gardner se transmite en forma
autosdmica dominante con expresividad variable y pre-
senta manifestaciones cutaneas e intestinales®.

Las manifestaciones cuténeas se evidencian des-
de lanifiezy consisten en osteomas multiples (a predo-
minio de craneo), fibromas, lipomas, fibrosarcomas, quis-
tes epidermoides de inclusion, quiste velloso eruptivo,
esteatocistoma multiple y leiomioma. Las manifestacio-
nes intestinales consisten en polipos en colony recto, se
manifiestan tardiamente (terceray cuarta década). La
mitad de estos pacientes desarrollan carcinoma de colon
antes de cumplir los treinta afios®?. Se reconoce la co-
existencia de las manifestaciones cutaneas ya descritas
con la poliposis intestinal cuando se produce la degene-
racion maligna de uno de los p6lipos®.

En el contexto de las manifestaciones cutaneas re-
portadas, el quiste velloso eruptivo y el esteatocistoma
multiple son entidades con caracteristicas clinicas simi-
lares como edad de presentacion, localizacion, modo de
transmisién y aspecto de las lesiones®. La erupcion ca-
racteristica se presenta en la infancia: miltiples papulas
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aplanadas que varian desde rojo-marrdn a gris-ennegre-
cidas, de uno a cinco mm de diametro. El nimero de le-
siones puede variar entre 20 y 200, afectando en forma
tipica la parte anterior del térax y las superficies flexoras
y extensoras de las extremidades®.

Sin embargo, estas dos entidades tienen caracte-
risticas histolégicas diferentes®.

El Esteatocistoma Mdltiple consiste en quiste reves-
tido por una delgada pared de epitelio escamoso estratifi-
cado, sin capa granulosa, con unagruesay eosinofilica cuti-
culague protruye irregularmente hacia el lumeny cuyo con-
tenido esta formado por elementos sebaceos adyacentes o
por dentro de la pared del quiste ©.

En contraste el quiste velloso eruptivo consta de
pequefias estructuras quisticas en la dermis media, ro-
deadas por multiples capas de epitelio escamoso. Den-
tro de los quistes existe queratina en forma de lami-
nasy pelos vellus orientados en forma transversal u
oblicua®.

El caracter familiar de estas entidadesy el reporte
de la coexistencia de ambos desérdenes en un mismo pa-
ciente hace suponer gue se trata de diferentes espectros
de lamisma enfermedad®®.
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En el presente articulo se describe el caso de un
nifio con quiste velloso eruptivo dentro de un contexto
genéticamente predispuesto para el sindrome de Gard-
ner, cuyas manifestaciones digestivas (p6lipos) y cuta-
neas (esteatocistoma) son evidentes en el padre del pa-
ciente.

Con el presente caso demostramos la estrecha re-
lacion existente entre el esteatocistoma multiple y el
quiste velloso eruptivo, ambas entidades afectan la uni-
dad pilosebacea, y el caracter familiar de las mismas nos
hace suponer que ellas representan estadios diferentes
de una misma enfermedad.

El quiste velloso eruptivo representa un particular
desorden, el cual puede presentarse en forma esporadica
0 heredado de forma autosémica dominante, descrito
primero por Esterly, Fretziny Pinkus, en 1977.

El Esteatocistoma Multiple fue reportado por Du-
breuilh y Auche y denominado como tal por Pringle. Las
dos enfermedades presentan caracteristicas clinicas si-
milares con diferentes caracteristicas histolégicas, por lo
que han sido consideradas como entidades diferentes.

Sin embargo, publicaciones recientes de pacien-
tes con quiste velloso eruptivo, esteatocistoma multipley
quistes con caracteristicas histologicas de ambas entidades,
representan unaevidencia de un concepto unificado®. Naoto
y col. reportan un paciente de veintitrés afios con lesio-
nes similares en cuello correspondientes a esteatocisto-
ma, y en abdomen, a quiste velloso eruptivo®.

Asimismo, Sang Eun Moony col. reportan a un
paciente de veintinueve afios con paquioniquia congéni-
ta asociada con lesiones generalizadas que correspon-
dieron, unas a quiste velloso eruptivo, y otras a esteato-
cistomamultiple®.

Con respecto al caracter familiar, se ha estableci-
do desde 1980 una potencial transmision hereditaria por
el reporte de Stiefler y Bergfeld del compromiso de tres
miembros de una misma familia.

Piepkorny col. también publican el caso de unanifia
con quiste velloso eruptivo desde el nacimiento, en axilay
su padre con lesiones de queratosis pilaris en superficies
extensoras de extremidades sin estigmas de atopia®.
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Por todo lo anteriormente descrito, y basandose
en el entendimiento de la estructura de la unidad pilose-
bacea, de la cual ambas entidades se originan, se plantea
que el esteatocistoma multiple y el quiste velloso erupti-
Vo estan dentro del espectro de un mismo proceso pato-
I6gico y ambos podrian ser denominados quistes pilose-
baceos®.

El esteatocistoma multiple, quiste velloso erupti-
voy cuadros yuxtapuestos entre ellos deberian entonces
corresponder a formas sebaceas, pilary pilosebacea de
los quistes pilosebaceos respectivamente, de acuerdo al
lugar de la unidad pilosebacea en que se origine. Asi el
esteatocistoma multiple se presume que podria origi-
narse en el ducto sebaceo, debido a que el revesti-
miento del lumen esta compuesto de una cuticula eosi-
nofilica ondulatoria, caracteristica del ducto sebéceo.
El quiste velloso eruptivo, principalmente en el infun-
dibulo o con menor frecuencia en el istmo o unién in-
fundibulo-istmica del foliculo piloso. El epitelio del
lumen del quiste velloso eruptivo semeja el epitelio esca-
moso infundibular en lamayoria de casos. Las formas pila-
res de los quistes pilosebéceos pueden clasificarse a su vez
en los siguientes tipos: Infundibular, el mas comun, y menos
frecuentemente istmico e infundibulo-istmico.

Los cuadros mixtos de esteatocistomay quiste
velloso eruptivo resultarian de un cambio quistico cerca
de la union del ducto pilosebéaceo.

El caso que presentamos corresponderia a quistes
pilosebaceos multiples en su forma pilar y sebécea, con
una transmision autosémica dominante de padre a hijo,
formando parte, ademas, del contexto cutaneo del sin-
drome de Gardner, cuyas manifestaciones intestinales per-
manecen latentes, siendo indispensable un seguimiento
estricto con controles seriados para hacer un diagndstico
precoz de la poliposis intestinal en su fase benigna.

Nuestro aporte, frente a casos como el descrito,
de entidades cutaneas hereditarias con expresiones cli-
nicas e histoldgicas diversas, en un mismo paciente, hace
obligatorio el diagndstico oportuno, para adoptar medi-
das terapéuticas y preventivas de malignidad (carcinoma
de colon).
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