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Llamado también sindrome de los
hamartomas multiples, el sindrome de
Cowden, descrito en 1963 por Lloyd y
Dennis (1), es una rara genodermatosis
que predispone al desarrollo de tumores
malignos (2), principalmente de mama vy
de tiroides. la etiologia de la enfermedad
corresponde a herencia autosdmica
dominante, con un gen de expresividad
variable, mientras que clinicamente se
caracteriza por el desarrollo de multiples
hamartomas de origen tanto ectodérmico
como endodérmico y mesodérmico.

Las lesiones mucocutaneas mas fre-
cuentes son los triquilemomas faciales,
diversos tipos de proliferacién folicular
como la papilomatosis oral y las quera-
tosis translicidas palmo-plantares, la
acroqueratosis verruciforme en dorso de
manos y munecas Yy, finalmente, los
tumores benignos multiples como angi-
nomas, lipomas o tumores verrugosos.

Entre las posibles anormalidades in-
ternas destaca la poliposis intestinal y la
ya mencionada afectacién mamaria y
tiroidea de potencial malignizacién.
Otras manifestaciones clinicas de la
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enfermedad son la craneomegalia, la
facies adenoide, el paladar ojival, el
vitiligo, las "manchas café con leche”,
los gliomas de retina, el pseudotumor
cerebral y diversos desérdenes gineco-
l6gicos.

La extrema rareza de la enfermedad
y la dificultad en el diagndstico explican
que la bibliografia médica haya apenas
descrito un centenar de casos en todo el
mundo.

Observacion clinica

Paciente varén de 35 afos de edad.
Entre sus antecedentes patolégicos
destacaba, por un lado, poliposis intesti- -
nal en la infancia, que requirié colecto-
mia (figs. 12 y 22) y, por otro, enferme-
dad de Hodgkin en juventud, tratada en
su momento mediante extirpaciéon quirur-
gica de las adenopatias inguinales
completada con radioterapia.

En los Gltimos afos ha sufrido diver-
sas infecciones de repeticion: orzuelos,
hidrosadenitis axilar, tinea pedis, herpes
simple en area inguinal derecha, y abs-
cesos cutaneos que precisaron incision
y drenaje. Refiere alergia medicamento-
sa al cloranfenicol, y sangrado frecuente
de las encias.

Finalmente, en el aparato de los
antecedentes familiares, es de resenar
que aunque sus padres no eran consan-
guineos su padre mostraba lesiones
faciales y habia sido intervenido de
poliposis intestinal. Su Unico hermano
esta sano, mientras que en la familia
materna se apreciaba tendencia a pade-
cer neoplasias malignas a edades tem-
pranas.

La solicitud de tratamiento quirdrgico
reparador de los multiples tumores asin-
tomaticos presentes en cara y cuello
desde la infancia, fue el motivo de la
primera consulta.

La exploracién dermatoldgica inicial
evidencié multiples papulas tanto cupuli-



Fig. 1.- Pdlipo intestinal. Es un adenoma
pediculado de aspecto velloso en su superfi-
cie.

Fig. 3.- Papulas verrugosas de aspecto seba-
ceo en la cara, con predominio en el drea
perinasal.

Fig. 2.- Vellosidades digitiformes revestidas
de células epiteliales cilindricas que histoldgi-
camente corresponden a un pdlipo intestinal.

formes color de piel como verrugosas de
aspecto seborreico, de uno a tres mili-

metros de tamano, en cara y al cuello,

particularmente numerosas en el area
perinasal y retroarticular (figuras 32, 4% y
52). Se apreciaban, asimismo, encias
hipertréficas, enrojecidas y sangrantes,
asi como algunos acrocordones en cue-
llo y axilas (figura 62), y multiples verru-
gas vulgares en frente y térax anterior
con placas hiperpigmentadas (figura 79).
En hombros y muslos presentaba nédu-
los blancos de aspecto céreo, consisten-
cia firme al tacto y con leve umbilicacion
central (fig. 82).

A lo largo de los ultimos afnos, diver-
sos reconocimientos , médicos periddi-
cos han detectado la presencia de nue-
vas tumoraciones como un pseudoquiste
subcutaneo en region periauricular iz-
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Fig. 4.- Papulas diminutas, de aspecto quisti-
co, color de piel, en area retroarticular.

quierda, identificada como angioleiomio-
ma blanda y leve hiperpigmentacién en
la regién lumbar, asi como recidiva y
neoformacion, posterior a tratamiento
electrocoagulador, de lesiones verrugo-
sas faciales.

Los Ultimos andlisis y revisiones de
organos internos no han apreciado alte-
raciones valorables, si bien los controles
por los servicios de Medicina Interna y
Oncologia se suceden con regularidad.

Histopatologia tumoral

El analisis tisular de las papulas de
cara, cuello y térax anterior mostraban
hiperplasia del epitelio infundibular,
acantosis, hiperqueratosis e hipergranu-
losis, identificados, en algunos casos,
como triquilemonas (fig.112) y, en otros,
como verrugas (3) viricas. La investiga-



Fig. 5.- Neoformacién cupuliforme y otros tri-
quilemomas en la frente.
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Fig. 6.- Acrocordones en zona lateral del
cuello.

cién con técnicas de inmunoperoxidasa
de la presencia de antigenos de papilo-
mavirus en los triquilemomas resultd
negativa.

Los tumores de hombros y muslos,
realizada la anatomia patoldgica, resul-
taron ser fibromas esclerosantes que se
pueden considerar marcadores especifi-
cos (4) del sindrome de Cowden. Carac-
terizados por la presencia de banda de
colageno eosinofilico hialinizado con
patrén estoriforme y amplios espacios
vacios entre las fibras de colageno,
destaca también la ausencia de fibras
elasticas ( fig. 122).

Si el andlisis del tumor de la regién
lumbar revelé que se trataba de un sirin-
goma (5) (fig. 132), el de la zona preau-
ricular izquierda, identificado como un
angioleiomioma (fig. 142), se constituia
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Fig. 7.- Lesion verrugosa y drea hiperpigmen-
tada.

Fig. 8.- Nodulo de aspecto céreo en el muslo.
Histolégicamente es un fibroma esclerosante.

por fasciculos de células musculares
lisas espiroides, alrededor de luces
vasculares estrechas, estrelladas en
ocasiones.

Junto a los antecedentes familiares y
a la presencia de poliposis intestinal en
la infancia (6), el conglomerado de varia-
dos hamartomas conduce el diagndstico
de sindrome de Cowden o sindrome de
los tumores multiples.

Discusion
El interés del caso radica tanto en su
rareza como en su dificultad diagndstica.

El diagnéstico diferencial debe estable-
cerse con sindromes hereditarios como:

a.- La esclerosis tuberosa de Pringle-
Bourneville asociada a angiofibromas
faciales.



Fig. 9.- Tumor subcutdaneo correspondiente a
angioleiomioma en region periauricular iz-
quierda.

Fig. 10.- Siringoma y placa hiperpigmentada
en dorso del tronco.

b.- El sindrome de Birt-Hogg-Dubé o
de los fibrofoliculomas multiples.

c.- El Sindrome de Gardner, que
presenta quistes epidermoides y polipo-
sis intestinal familiar, de considerable
potencial canceroso.

d.- La enfermedad de Darier o quera-
tosis folicular con papulas hiperqueraté-
sicas o costrosas en areas seborreicas.

e.- La paquioniquia congénita unida a
hiperqueratosis subungueal y folicular.

f.- El sindrome de las neoplasias
endocrinas multiples tipo Ill asociado a
neuromas mucosos, feocromocitoma y
carcinoma tiroideo.

Se trata de una genodermatosis de
herencia autosémica dominante, con
presencia de multiples hamartomas cu-
taneo-mucosos, con potencial de malig-
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Fig. 11.- Triquilemoma con hiperplasia del
epitelio infundibular, hiperqueratosis, hiper-
granulosis y acantosis con células claras ri-
cas en glucégeno.

Fig. 12.- Fibroma esclerosante con bandas de
coldgeno eosinofilico hialinizado y algunos
fibroblastos.

nizacién que exige control especial de
tiroides y mamas.

El paciente objeto de estudio, carac-
terizado por la variedad de su patologia
cutanea, cumple todos los requisitos
clinico-patolégicos para el diagnéstico
de sindrome de Cowden: presencia de
los tipicos triquilemomas o lesiones
similares a verrugas faciales y de multi-
ples fiboromas esclerosantes. Estos ulti-
mos, al ser marcadores cutaneos espe-
cificos de la enfermedad, son de gran
trascendencia para llegar al diagnéstico
correcto y precoz, y de esta forma poder
someter a los enfermos a un riguroso
control y prevenir el desarrollo de neo-
plasias malignas.

El prondstico depende de la intensi-
dad de los sintomas, de la gravedad de
las malformaciones y de los trastornos



Fig. 13.- Siringoma. Se aprecian quistes
dérmicos, alguno con aspecto de renacuajos
revestidos de dos capas de células epitelia-
les.

organicos, y de la evolucién de las
neoplasia viscerales.

El tratamiento debe ser quirlrgico
habitualmente. El paciente resefado
precisé repetidas intervenciones, a fin
de extirpar y analizar histopatolégica-
mente los diversos tumores, asi como
tratamiento mediante electro-bisturi. En
los préximos meses se procederda a la
exéresis de los molestos e inestéticos
triquilemomas faciales mediante LASER
de CO2, considerado hoy en dia como
tratamiento de eleccién.

En definitiva, el presente trabajo
aporta a la bibliografia médica insular el
estudio y la evolucién clinica y anatomo-
patoldgica del primer caso de sindrome
de Cowden descrito en Mallorca, junto a
una amplia y demostrativa iconografia,
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Fig. 14.- Espacios vasculares y abundantes
células musculares lisas caracteristicas del
angioleiomioma.

al tiempo que confiamos que despierte
el interés de la clase médica por esta
rara enfermedad de afectacion pluriorga-
nica y plurisistematica.
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Notas

1.- Cowden es el apellido de la primera familia
descrita afectada por la enfermedad.

2.- Diversos trabajos, principalmente
desarrollados por equipos médicos japoneses
y norteamericanos, han asociado el sindrome
de Cowden a otros tumores como
meningiomas, y a la enfermedad de Lhermitte-
Duclos.

3.- Si bien la teoria de Ackermann indica que
el triquilemoma es una verruga virica madura
de larga evolucion.

4.- La variada patologia del enfermo de la piel
podria ser un marcador especifico de la
enfermedad. Vid. Requena L; Gutierrez J;



Sanchez Yus E. Multiple sclerotic fibromas of
the skin. A cutaneous marker of Cowden's
disease. J Cutan Pathol.

1992 Aug. 19 (4). P346-51.

5.- El siringoma es un adenoma de los
conductos intraepidérmicos de las glandulas
sudoriparas ecrinas., con presencia de
pequenos quistes intradérmicos revestidos de
epitelio con dos hileras de células que
cuentan con colas en forma de coma que le
dan el aspecto de renacuajos.

6.-De la que el anatomopatdlogo J. Sard

Oliver conservaba documentacion grafica
(figs. 12 y 22).
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