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Cartas al editor

Psoriasis inducida por infliximab. Réplica

Psoriasis induced by infliximab. Reply

Sr. Editor:

Recientemente hemos leido con interés la carta al editor de
Anales de Pediatria remitida por Costa Romero et al' en
referencia a nuestra descripcion de una psoriasis invertida
secundaria al tratamiento con infliximab y adalimumab en la
enfermedad de Crohn?.

La observacion clinica de un fenémeno que resulta
especialmente interesante para comunicar en la literatura
médica trae consigo un arduo trabajo cara a su envio a una
publicacion. Normalmente, las tareas de preparacion del
original, su revision por parte del comité editorial, su
edicion, su impresion y su difusion conllevan un inevitable
decalaje entre la observacion clinica y la publicacion del
caso. En no pocas ocasiones asistimos a coincidencias
temporales en la descripcion de algln evento, especialmen-
te en relacion a efectos secundarios de farmacos cuya
utilizacion es relativamente reciente. Por esta razon la
fecha de envio se suele incluir en la edicion impresa de las
revistas médicas.

Como consta en la cabecera del original, nuestro caso
clinico se envié con fecha del 18 de septiembre de 2008,
pero se publicdé en marzo de 2009. Lobgicamente, la
busqueda bibliografica a la que se hace referencia explicita
en el texto se realizd previamente al envio del manuscrito
original.

El trabajo de Costa Romero et al se publicéd con fecha de
octubre de 2008, si bien previamente se habia publicado en
linea en la revista Inflammatory Bowel Disease.

El sistema de busqueda PubMed, desarrollado por la
National Library of Medicine (URL: www.ncbi.nlm.nih.gov/
PubMed), nos proporciona un rapido y facil acceso a la base
de datos Medline, pero también nos permite extraer
informacion acerca de las fechas de inclusion de ese
trabajo:

Aunque la publicacion en linea se produce en marzo de
2008, la fecha de inclusion en PubMed (EDAT [entrez date
‘fecha de ingreso’) fue el 3 de abril de 2008, subida por el

Véase contenido relacionado en DOI: 10.1016/j.anpedi.2009.03.020
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editor como “Epub ahead of print”. Sin embargo, la fecha
en que la cita se index6 con términos Mesh y se subid a
Medline (MHDA = MeSH Date) fue el 12 de febrero de 2009,
casi 5 meses después del envio de nuestro original a Anales
de Pediatria.

En nuestro trabajo se especifica que se utiliza la base de
datos Medline con fecha de septiembre de 2008, motivo por
el que el interesante trabajo de Costa Romero et al no se
encontro al realizar la bUsqueda bibliografica con descrip-
tores de ciencias de la salud o Medical Subject Headings
(MeSH) que suponen el vocabulario controlado de términos
biomédicos que identifican el contenido de cada articulo en
la base de datos Medline.

El conocimiento y la utilizacion de los recursos
que Internet pone al servicio de las busquedas bibliograficas
es esencial para la publicacion de originales, pero también
para evitar polémicas que oculten el verdadero interés
de ambos trabajos, que no es otro que describir la
frecuente e interesante asociacion de la psoriasis o
los exantemas psoriasiformes con el uso de agentes
anti-TNF.
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Hemangiopericitoma cerebeloso

Cerebellar haemangiopericytoma

Sr. Editor:

El hemangiopericitoma es un raro tumor vascular, con una
incidencia aproximada del 0,4% de todos los tumores del SNC'*2.
En la infancia se da solo un 10% de todos los casos de
hemangiopericitoma, lo que constituye un 6,6% de todos los
tumores hemisféricos y sélo un 2% de los tumores cerebelosos’.

Se trata de un tumor mesenquimal hipervascular que pre-
senta un comportamiento agresivo, con marcada tendencia
a presentar recurrencias localmente a lo largo del neuroeje, y
a metatstatizar en localizaciones extraneurales®.

Presentamos el caso de una nifia de 12 afos, diagnosticada
desde los 7 afos de trastorno de déficit de atencién. En un
estudio electroencefalografico habitual se observa un trazado
anomalo y se la diagnostica de epilepsia a los 10 afos de edad.

En febrero de 2007 se solicita una RM de control, donde se
observa una pequeiia lesion nodular en el receso lateral del IV
ventriculo izquierdo, que se decide seguir radioldgicamente.
El tamafo de la lesion se mantiene estable hasta noviembre
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Figura 1 (I'y Ill) RM de mayo de 2008 que evidencia una lesion
en el receso lateral izquierdo del v ventriculo. (lll) RM de
noviembre de 2008 que muestra un aumento del tamano de la
lesion.

Figura 2 RM al mes de la intervencion, donde se observa un
pequeno resto tumoral.

de 2008, cuando se constata un aumento del tamano (fig. 1) y
se opta entonces por tratarla quirirgicamente.

En enero de 2009 se realiza una exéresis parcial de un tumor
de estructura gomosa, muy vascularizado y bien delimitado,
excepto en su union con el IV ventriculo y el bulbo, por lo que no
se reseca su base de implantacion. Durante el postoperatorio, la
paciente evoluciona favorablemente.

El examen microscopico revela un tumor con alta
densidad celular compuesto por células ovales de nlcleos
fusiformes y escaso citoplasma. Existen nhumerosos espacios
vasculares de pared fina. No se observan calcificaciones ni
inclusiones nucleares. Los hallazgos inmunohistoquimicos
muestran positividad para vimentina y CD34, y negatividad
para antigeno epitelial de membrana (EMA).

El estudio de extension resulta negativo y, dada la elevada
probabilidad de recidivas locales y a distancia del tumor, se
le aplica tratamiento radioterapéutico complementario. La
RM al mes de la cirugia muestra un resto tumoral a la altura
del margen ventricular del pedinculo cerebeloso izquierdo
(fig. 2). La paciente se encuentra actualmente asintomatica
y con buen estado general.

El hemangiopericitoma es un tumor que puede presentarse
en cualquier lugar de la anatomia donde existan capilares.
Inicialmente se clasifico como una variante de meningioma con
marcadas caracteristicas angioblasticas. En 1993, la Organiza-
cion Mundial de la Salud lo clasifica definitivamente como una
entidad histopatoldgica independiente de los meningiomas™®.

Se origina de las células fusiformes pericapilares denominadas
pericitos de Zimmerman>®.

Radioldgicamente es dificil distinguir entre meningioma y
hemangiopericitoma porque presentan caracteristicas simila-
res’. Aparecen como lesiones hiperdensas en la TC e isointensas
en la RM, con realce intenso y heterogéneo de contraste®.
Suelen ser lobulados, con invasion parenquimatosa y ostedlisis
del hueso circundante’.

Solo obtenemos el diagndstico de certeza a través del
examen histologico del tumor™®. Se trata de lesiones
hipercelulares constituidas por células con escaso citoplas-
ma y nucleos ovoides con moderada densidad de cromatina'y
nucléolos poco llamativos. A diferencia de los meningiomas,
el estudio inmunohistoquimico Unicamente muestra positi-
vidad para marcadores mesenquimales y no para epiteliales
(vimentina positivo, EMA negativo)'®. No existe clara
distincion histologica entre forma benigna o maligna de
hemangiopericitoma, y con frecuencia el diagnostico solo se
basa en la evolucién clinica®.

Son tumores muy agresivos, con una tasa de recurrencia
local y de metastasis a distancia de hasta el 60% después de
15 afios del diagnéstico inicial’-2. A pesar de ello, en el caso
de nuestra paciente, el tumor se mantuvo estable durante
mas de 15 meses.

El tratamiento de eleccion debe ser siempre la reseccion
lo més radical posible*, seguida de radioterapia adyuvante,
aun cuando se haya realizado reseccion completa macro-
scopicamente y siempre que ésta haya sido incompleta o
irresecable®. Un estrecho seguimiento a largo plazo es
esencial para detectar precozmente recurrencias o metas-
tasis a distancia. Los principales factores que parecen influir
en el prondstico son la reseccion quirGrgica completa® ™y la
administracion de radioterapia adyuvante postoperatoria®.

El tratamiento de eleccion para las recurrencias no esta
claro, pero parece que deben tratarse como el tumor
primario®. Queda aln por confirmar qué rol desempefa la
radiocirugia estereotaxica en el tratamiento de las recu-
rrencias locales intracraneales y la quimioterapia en el
tratamiento de las metastasis a distancia®.

En resumen, el hemangiopericitoma es un tumor muy similar
al meningioma, aunque con un comportamiento biologico
totalmente distinto. Su tratamiento de eleccién es la reseccién
quirGrgica completa seguida de radioterapia. Un seguimiento
estrecho permite una deteccion precoz de recurrencias o
metastasis sistémicas.
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Macroorquidismo unilateral como
presentacion de un sindrome
de McCune-Albright

Unilateral macroorchidism as a presentation of
a McCune-Albright syndrome

Sr. Editor:

El sindrome de McCune-Albright (SMA) es una enfermedad de
etiologia genética no hereditaria debida a mutaciones en el
gen GNAST, localizado en el brazo largo del cromosoma 20
(20g13.2). Clinicamente, suele presentarse con displasia
Osea poliostotica, manchas cutaneas café con leche y
pubertad precoz periférica. Esta Ultima es rara en los
pacientes varones con SMA, que suelen presentar con mas
frecuencia macroorquidismo aislado’.

En los prepuberes, se define como macroorquidismo al
aumento del volumen testicular por encima de 2 ml.

Presentamos el caso de un nifo de 5 anos que viene
remitido a la consulta de Cirugia Pediatrica para valoracion
de tamano testicular.

Entre los antecedentes personales no destacan enferme-
dades anteriores y es el segundo hijo de padres jovenes,
sanos.

Los padres apreciaban una diferencia del tamano testi-
cular al observar el teste izquierdo de pequefo tamafo, lo
que hizo pensar a su pediatra en una posible atrofia de éste y
por ese motivo lo derivo a la consulta de Cirugia Pediatrica.

A la exploracion se apreciaba un aumento del tamafo del
teste derecho, indoloro, que no concordaba con la edad del
nifo. El teste derecho tenia un volumen de 15ml y el teste
izquierdo, 2 ml. La trasiluminacion escrotal fue normal. No
presentaba otros signos de caracteres sexuales secundarios.
El tamano del pene era normal para la edad. En nuestro
caso, el paciente no presentaba manchas café con leche,
por lo que no cumplia la clasica triada diagnostica.

Ante estos hallazgos, se le solicitdé una ecografia
testicular que informaba de una asimetria importante sin

otras lesiones (teste derecho 2,29 x 1,42 x 2,39cm y teste
izquierdo 1,59 x 1,30 x 0,6 cm).

Para completar el estudio y descartar un tumor gonadal,
se le practico una biopsia testicular que se informé como
parénquima testicular con maduracion precoz en relacion
con la edad del paciente, puesto que presentaba epitelio
germinal madurado, con notable proliferacion de células de
Sertoli y aparicion en los tubulos de espermatides e incluso
espermatozoides. No se encontraron células de Leydig
maduras.

Fue derivado a la consulta de Endocrinologia Pediatrica,
donde se le realizaron estudios hormonales (gonadotropinas,
hormonas tiroideas y esteroides sexuales) concordantes con
su edad cronoldgica. La edad o6sea era normal.

Con los hallazgos clinicos e histoldgicos encontrados, se
sospechd un SMA. Por esto, se le realizaron radiografias simples
y RMN, que detectaron lesiones dseas con patron mixto (liticoy
blastico) en vidrio esmerilado en el anillo pélvico y el fémur
derecho. La lesion de mayor tamano afectaba al hueso iliaco
derecho, sin clara rotura cortical. En el cuello, la diafisis
femoral y el acetabulo derecho presentaba lesiones de
similares caracteristicas. El estudio genético realizado en
ADN de leucocitos en sangre periférica no fue concluyente
para detectar la mutacion caracteristica de SMA.

La precocidad sexual en los varones con SMA es rara
(15%); es mas frecuente, como hemos dicho, el macro-
orquidismo aislado?.

En nuestro caso se dan varias rarezas: aparte de
presentarse como macroorquidismo unilateral, que ya es
una presentacion poco habitual del SMA3, es menos habitual
aun el hecho de que histolégicamente el testiculo de un nifio
de 5 anos complete el proceso de espermatogénesis. Por
otra parte, dada la ausencia de manchas café con leche, no
se cumple la triada clasica de SMA, por lo que estariamos
ante una forma parcial de este sindrome.

El macroorquidismo en el SMA se debe a una hiperfuncién
restringida a las células de Sertoli sin activacion de las
células de Leydig.

Existen diversas explicaciones para la restriccion de la
hiperfuncion a las células de Sertoli*. Una posibilidad es que
la mutacion del gen Gs-alfa ocurra en las células de Sertoli
pero no en las de Leydig.
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