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Placa fibrosa de la frente o del cuero
cabelludo: Un marcador cutaneo
temprano del complejo de la
esclerosis tuberosa

FOREHEAD OR SCALP FIBROUS PLAQUE. AN EARLEY CUTANEOUS MARKER IN TUBEROUS
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RESUMEN

El complejo de la Esclerosis tuberosa es una
afeccion hereditaria, que se transmite en forma
autosdmica dominante. Se caracteriza por
convulsiones, retraso mental y manifestaciones en
diversos érganos.

Los signos cutaneos suelen ser determinantes para
el diagndstico de la enfermedad. Entre éstos se
destaca la placa fibrosa, la que se localiza mas
frecuentemente en la frente, pero puede
observarse en cualquier area del cuero cabelludo.
Cuando esta presente, suele ser el signo cutaneo
inicial de la enfermedad, como ocurrié en nuestro
paciente, subdiagnosticado. Su importancia radica
entonces en reconocerlo como un marcador precoz
y patognomonico de la enfermedad.
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SUMMARY

The complex of tuberous sclerosis is an hereditary
disease that passes in the autosomal dominant way.
It is characterized by convulsions, mental
retardation and manifestations in different organs.
The cutaneous signs are used to be determinant for
the diagnosis of the illness. Among these, it is
important the fibrous plaque, which is usually
localized in the forehead, but it can also be
observed in any area of the scalp.When it is
presented, it is used to be the first cutaneous sign of
the illness, and like it happened in our patient,
underdiagnosed. So, the importance of the fibrous
plague lies in recognizing it as an early cutaneous
marker and pathognomonic of the disease.
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INTRODUCCION

El complejo de la esclerosis tuberosa (CET), también llamado enfermedad de Bourneville o epiloia, es
una genodermatosis neurocutanea multisistémica de caracter autosdémico dominante.

Se caracteriza por el desarrollo de hamartomas distribuidos en multiples 6rganos como: piel, sistema
nervioso central, corazon, rifiones, higado, huesos, pulmones y ojos.

La placa fibrosa frontal es un signo cutaneo poco frecuente y poco descripto, pero muy temprano en
la evolucion de la enfermedad, pues aparece en forma congénita o en los primeros meses de vida. Se
destaca el trabajo del Profesor Magnin en nuestro medio, como pionero en alertar sobre esta
condicion.?

Se presenta un paciente con CET con placa fibrosa congénita localizada en cuero cabelludo, que fue
el signo inicial de su enfermedad y no habia sido considerada para el diagndstico.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, 8 afios de edad, con diagndstico de sindrome de West a los tres meses
de vida. La madre refirié que desde el nacimiento tenia una lesidon en cuero cabelludo de lento
crecimiento.

Al examen fisico se observd una placa oval en regién parietal derecha, de 4 x 3 cm, asintomatica,
color piel normal, consistencia duro elastica, dspera al tacto, con hipotriquia y pelos
hipopigmentados (Fig 1).

Fig 1: placa oval en region parietal derecha, de 4 x 3 cm, color piel normal, con hipotriquia y pelos
hipopigmentados.

Otros hallazgos cutaneos fueron multiples angiofibromas faciales, maculas hipocrémicas lanceoladas
en tronco y placa de «piel de zapa» (shagreen) en region lumbar.
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Manifestaciones en otros érganos: hipsarritmia de West (tratada con acido valproico), facomas
retinianos y rabdomioma cardiaco.

El examen histopatoldgico de la placa fibrosa de cuero cabelludo demostrd: piel con hipotriquia y
coldgeno dérmico con un patrén anormal (Fig 2). Importante disminucién de las fibras elasticas, con
haces de coldgeno engrosados de disposiciéon andmala, correspondiendo a un nevo conjuntivo de
tipo colagenoma (Fig 3).

Fig 3: (400x): disminucion de las fibras eldsticas con haces de colageno engrosados de disposicion
andémala, correspondiendo a un nevo conjuntivo de tipo colagenoma.

DISCUCION:

Dos genes supresores de tumores fueron identificados en el CET, como responsables de la formacion
de hamartomas en multiples érganos: TSC1 en el cromosoma 9y TSC 2 en el cromosoma 16, que
codifican las proteinas hamartina y tuberina respectivamente. En la mayoria de los casos ocurren
como mutaciones espontaneas. »**

El diagndstico de CET es fundamentalmente clinico y en la mayoria de los casos, a partir de sus
manifestaciones cutdneas. Estas son: maculas hipocrémicas, angiofibromas faciales, fibromas periy
subungueales, placas de «piel de zapa» (shagreen), fibromas en la mucosa oral y placa fibrosa de la
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frente.
Los criterios para el diagndstico del CET fueron revisados en 1998 y se los dividid en mayores y
menores (Tabla ).

Tabla I: Criterios mayores y menores para el diagndstico del CET.

Cntanos mayores Criterios menores |
= Angiafibromas faciales o placa fromal  MUliples @xcavacionss er [
= Fibrarmgs unguishes o périunguisshes re pamale dental ["pRs™)

raumahcos (tumores de Koanen) + Pl pos hamartomatoscs
= M&culas mpamelancicas (= 1) Fis [akas
= Nawa del tajida congctive (Shagrean patchl | + Owsles dsaos |
= Whiltiples nddulos EMEAmaEnsos « Lins&s regratonas radalkes éen
rafinaes sustarca blanca [
= Tubérculo comical + Filbromas gingivales
s Madult Siubepencmal + Pamaaricenas dod rarins i
+ Astrocitoma oe calulas ggantes + Panchs aoram W rabing
= Rabdameoma Candiac o * L ESa0ra s cul 39 Corfam
= Linfangioleiomiomatasis + Cnpstes renales millipks
= Angomeshpoma renal

Diagnostico definitivo: 2 criterios mayores o 1 mayor y 2 menores; probable: 1 mayory 1 menor;
posible: 1 mayor o0 2 0 mas menores. 2,

La triada clinica cldsica, que se caracteriza por convulsiones, retardo mental y angiofibromas
cutaneos, se observa sélo en el 30% de los pacientes. 6

Las maculas hipocrémicas vy los angiofibromas faciales son los hallazgos cutaneos mas frecuentes, en
el 95 a 100 % de los casos; los fibromas periy subungueales se observan hastaen el 80 %y las
placas de «piel de zapa» en el 50% de los pacientes. 678

La placa fibrosa frontal es una lesidon infrecuente, congénita o que aparece en los primeros meses de
vida, en el 10 al 36% de los pacientes con CET. 6.7.9,10,11

Rama Rao sugiere que esta placa fibrosa deberia ser considerada como un marcador temprano de
compromiso del sistema nervioso central, para actuar con medidas profilacticas a efectos de
prevenir el dafio organico consecuente. 12

En el CET los nevos de tejido conectivo, incluida la placa fibrosa de la frente y del cuero cabelludo,
son colagenomas, es decir lesiones hamartomatosas dérmicas, caracterizadas por la proliferacion de
tejido colageno denso y esclerdtico, con disminucion e incluso desaparicion de fibras elasticas. 13,14
Los colagenomas se clasifican en colagenomas cutdneos familiares, colagenomas eruptivos,
colagenomas aislados y la placa de «piel de zapa» (shagreen) del CET. ****718 Esta Gltima se localiza
en la regién lumbosacra, es de color pardo amarillento y de tamafio variable de 1 a 5 cm, que en
ocasiones se rodea de otras placas mas pequefias.*

El principal diagndstico diferencial de la placa fibrosa es el nevo sebaceo de Jadassohn. Este también
aparece desde el nacimiento o en la primera infancia, pero lo hace como una placa alopécica, de
color anaranjado, pardo o gris, superficie lisa o irregular (verrugosa o cerebriforme) redonda u

oval.

En conclusion, comunicamos este caso de placa fibrosa frontal de localizacion atipica en cuero
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cabelludo, que no habia sido advertida hasta el momento, como una de las manifestaciones
tempranas del CET.
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