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Cartas al Editor

El ectima gangrenoso puede presentarse como mácula purpú-

rica y eritematosa, vesícula hemorrágica, ampolla o lesión nodu-

lar que progresa a úlcera dolorosa e indurada con centro necró-

tico y base eritematosa en 12-24 h. Clásicamente se considera una

manifestación patognomónica de infección por P. aeruginosa,

con dos formas de presentación clínica descritas: bacteriémica

de elevada mortalidad (38-77%)5 y no bacteriémica. El tratamien-

to antibiótico de amplio espectro debe ser inmediato al recono-

cimiento clínico de la lesión6. El hábitat de Pseudomonas es el

suelo y el agua, y pueden encontrarse en el tracto gastrointesti-

nal del huésped sano (5-30%)1. Es un germen oportunista que

afecta a inmunodeprimidos. Se ha descrito en niños previamente

sanos, la mayoría con factores de riesgo o condiciones médicas

no diagnosticadas que facilitarían el desarrollo del ectima gangre-

noso (neutropenia, infección viral previa o tratamiento antibiótico

reciente)7. Aun desconociendo la situación hematológica de

nuestra paciente previa al ingreso, la secuencia de acontecimien-

tos posteriores hace sospechar que presentó un cuadro de hipo-

función medular con neutropenia prolongada que contribuyó a

aumentar la susceptibilidad a la infección por P. aeruginosa.

La LLA representa una proliferación clonal de células hemato-

poyéticas transformadas como resultado de cambios genéticos8.

Su diagnóstico exige criterios citomorfológicos e inmunofenotí-

picos9. Los signos clínicos y analíticos aparecen rápidamente y al

diagnóstico suele encontrarse una infiltración masiva de blastos

linfoides en médula ósea. En la infancia, el 1-5% de LLA vienen

precedidas de una fase preleucémica, por lo habitual como apla-

sia o hipoplasia medular autolimitada o recidivante, que pocos

meses después se sigue de transformación maligna10.

Las alteraciones citogenéticas tienen un papel fundamental en

el diagnóstico y constituyen importantes factores pronósticos

en la LLA4. La hiperploidía alta (51-65 cromosomas), la más fre-

cuente en la LLA de la infancia, suele traducir un pronóstico fa-

vorable. En estados preleucémicos en niños, las alteraciones ci-

togenéticas están poco caracterizadas por su infrecuencia, por lo

que el riesgo de transformación maligna es impredecible y poco

conocido. Suponen la existencia de un clon celular anómalo,

probablemente relacionado con el proceso de leucemogénesis.

La hiperploidía encontrada en nuestra paciente en la fase de

pancitopenia fue el único hallazgo premonitorio del proceso

leucémico que expresó posteriormente.

Finalmente proponemos dos recomendaciones: a) desconfiar

de la benignidad del ectima gangrenoso cuando se presenta en

niños aparentemente sanos, pues la mayoría de las veces tradu-

ce una enfermedad de base potencialmente grave; b) incluir el

estudio citogenético en el aspirado de médula ósea en niños con

citopenias. Esto último podría ayudar a caracterizar estados pre-

leucémicos y conocer su significado pronóstico en niños, lo

que podría conducir a modificar los criterios diagnósticos de LLA

y construir protocolos de tratamiento antineoplásico menos in-

tensivos que controlasen clones leucémicos aislados y evitasen

su expresión masiva.
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Principales características
del pilomatricoma múltiple
y su asociación con una
mutación de la betacatenina

Sr. Editor:

El artículo de I. Camipa Catala et al, publicado en su revista

bajo el título “Pilomatricomas múltiples asociados con la enfer-

medad celíaca” (An Pediatr [Barc] 2004;60:381-2) ha suscitado

nuestro interés.

En concordancia con la opinión de los autores, el pilomatri-

coma se presenta característicamente como un tumor cutáneo

benigno, superficial, asintomático y de crecimiento lento. Sola-

mente es doloroso si se acompaña de inflamación y ulceración.

El hecho de que el pilomatricoma se produzca principalmente

en la edad infantil tiene también un gran significado.

En uno de nuestros estudios, realizado durante el período

1996-2002, se observó que de entre 83 pacientes con pilomatri-

coma, sólo dos de ellos presentaban lesiones múltiples (2,4%).

Uno de estos 2 niños se diagnosticó de distrofia miotónica, en-
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fermedad de Steinert, a los 22 meses de edad, y desarrolló 10 le-

siones durante un período de 8 años.

La aparición de pilomatricoma en pacientes con distrofia mio-

tónica es más frecuente que en la población general1. Estos

pacientes tienen más probabilidades de presentar múltiples tu-

mores y repercusión familiar. Sin embargo, en general, el pilo-

matricoma no es hereditario. El desarrollo de los tumores podría

preceder a los signos de distrofia miotónica, y algunos autores

consideran que el pilomatricoma sería un marcador cutáneo de

la enfermedad de Steinert. La proteína responsable de la enfer-

medad es la DMPK (Myotonic Dystrophy Protein Kinase), que

desempeña un importante papel en la homeostasis del calcio y

en la transducción de la señal. En las células epidérmicas, el

calcio influye sobre la diferenciación celular; por lo tanto, si la

concentración de calcio es baja, aumenta la tasa de proliferación

celular, pero con una menor diferenciación terminal2. Este con-

cepto podría explicar la mayor frecuencia del pilomatricoma en

los pacientes afectados de distrofia miotónica, en comparación

con la población general3.

Una exploración clínica cuidadosa puede llevar al diagnóstico

de pilomatricoma. Sin embargo, en la literatura médica hemos

observado con cierto asombro que el diagnóstico preoperatorio

de pilomatricoma es con frecuencia incorrecto, incluso en los

momentos actuales. De hecho, un problema clínico que se

afronta a menudo es la diferenciación entre este tipo de tumor

y otras masas benignas que se hallan más frecuentes, como los

quistes de inclusión epidérmicos, los quistes dermoides, los res-

tos de las hendiduras branquiales, los senos preauriculares, etc.

En estudios previos se ha observado que la tasa de exactitud en

el diagnóstico preoperatorio del pilomatricoma es inferior al

49%4-7. Estas tasas reducidas pueden atribuirse a la falta de fa-

miliaridad de la mayoría de los clínicos con este tumor. Los cri-

terios con los que nosotros establecemos la distinción entre una

masa benigna habitual y el pilomatricoma en los pacientes pe-

diátricos son los siguientes: tamaño de la masa, aspecto de la

piel suprayacente y características a la palpación.

Con respecto al mecanismo patogénico del desarrollo del pi-

lomatricoma, es conveniente hacer referencia a los estudios de

Chan et al8, y más recientemente de Kajino et al9, quienes han

mostrado que los pilomatricomas se asocian con mutaciones en

el gen de la betacatenina (CTNNB1). Hassnein et al10 han con-

firmado que la mutación de la betacatenina no sólo ocurre en

el pilomatricoma, sino también en los carcinomas del folículo pi-

loso, lo cual se ha demostrado mediante la tinción inmunohis-

toquímica para la betacatenina en los folículos pilosos del cue-

ro cabelludo normal, en los pilomatricomas y en los carcinomas

del folículo piloso. Los datos anteriores implican directamente a

la disfunción de la betacatenina como la causa principal de la tu-

morogénesis del folículo piloso.
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Estamos de acuerdo con Faviou et al en que los pilomatrixo-

mas se asocian con mutaciones en la activación del gen de la

betacatenina (CTNNB1). En 1999, Chan et al encontraron estas

mutaciones en al menos el 75% de estos tumores1. Igualmente,

Durand y Moles2 detectan mutaciones del gen de la betacateni-

na en el 75% de los tumores que analizan.

En la introducción de nuestro caso clínico debimos hacer re-

ferencia al mecanismo patogénico con el que se asocia el de-

sarrollo del pilomatrixoma, por lo que agradecemos la carta al

editor de Faviou et al.
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