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clinica caracteristica, sospechar esta entidad infrecuente en
pacientes con historia epidemioldgica compatible, especial-
mente en el medio rural.
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Leiomiomatosis hereditaria y
carcinoma de células renales

@ CrossMark

Hereditary leiomyomatosis and renal cell
cancer

Sr. Director:

Presentamos el caso de una paciente de 52 afos, cuya
hermana ha sido recientemente diagnosticada de una muta-
cion heterocigota del gen FH asociado a leiomiomatosis
hereditaria y cancer de células renales. La hermana fue
estudiada por la presencia de leiomiomas cutaneos multi-
ples y una historia de miomas uterinos, por los que precis6é
histerectomia.

Nuestra paciente es una mujer sana cuyo Unico ante-
cedente personal relevante es presentar asma alérgica, no
presentando ninguna enfermedad ginecologica ni urologica
en ese momento. Debido a que se trata de una entidad
de transmision genética, se realizd el estudio genético, en
nuestra paciente, el cual revel6 que también era porta-
dora de la mutacién del gen fumarato hidratasa (FH). Tras
este descubrimiento, la paciente fue valorada por derma-
tologia, encontrando lesiones papulosas en la espalda, que
correspondieron con leiomiomas cutaneos. También tuvo
que ser valorada por ginecologia, donde mediante ecografia,
se encontraron miomas uterinos de escaso tamano. Final-
mente, se realizé una ecografia uroldgica y una resonancia
magnética nuclear abdominal que resultaron normales.
En este punto en atencion primaria nos planteamos las
actividades de prevencion que se han de hacer en esta

paciente. Realizamos una blUsqueda bibliografica en Medline
centrandonos en los ultimos 5 anos y en las revisiones; por
ser una entidad poco frecuente utilizamos la herramienta
de enfermedades raras DICE-APPER'; y al tratarse de una
entidad genética con posibilidad de desarrollar cancer, revi-
samos el Consenso en cancer hereditario entre la Sociedad
Espanola de Oncologia Médica y las sociedades de atencién
primaria’.

El sindrome de leiomiomatosis hereditaria y carcinoma de
células renales (LHCCR) o sindrome de Reed es una enferme-
dad autosomica dominante, descrita por vez primera en el
ano 2001 por Virpi Launonen. Este sindrome esta causado por
la mutacion del gen FH, el cual es un gen supresor tumoral
localizado en el brazo largo del cromosoma 1376,

El sindrome de LHCCR se caracteriza por la aparicion de
fibromas uterinos, leiomiomas cutaneos y tumores renales.
Los fibromas uterinos aparecen en el 75-98% de las muje-
res y a edades tempranas (alrededor de los 30 anos), siendo
muy sintomaticos, con sangrados abundantes, requiriendo
una histerectomia para su control. Los leiomiomas cuta-
neos aparecen entre el 80-100% de los casos y también de
forma precoz (edad media: 25 afios); se localizan habitual-
mente en el tronco y en las extremidades, y muy raramente
desarrollan leiomiosarcomas. Los tumores renales aparecen
en el 20-30% de los casos y a edades tempranas (edad media
de 40 afnos), siendo muy agresivos con rapida diseminacion
local y a distancia, aunque el tumor primario sea de pequeno
tamano. La histologia mas comin es papilar de tipo 2. Se ha
estimado que el riesgo para la aparicion de este cancer es
del 15%3°.

Los criterios propuestos para la valoracién en unidades
de consejo genético por considerase individuos de riesgo
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CARTAS AL DIRECTOR

de cancer renal papilar tipo 11 y leiomiomatosis (un crite-
rio es suficiente) son: un diagnostico de 2 de los 3 tumores
mencionados a continuacion: leiomiomatosis cutanea, leio-
miomas uterinos y/o tumores renales de histologia papilar
tipo 1, ya sea en el mismo individuo o en un pariente
de primer grado’. Nuestra paciente fue estudiada por su
hermana.

En estos pacientes heterocigotos, para la mutacion del
gen FH, las actividades preventivas incluyen®®:

— Evaluacion dermatoldgica anual o bienal.
— Evaluacion ginecoldgica anual.
— Resonancia magnética abdominal anual (preferible a una
tomografia computarizada).
Consideramos que la atencion primaria es el lugar ideal
para la sospecha diagndstica de estos casos, puesto que la
relacion con el paciente es longitudinal e integral, partici-

pando del cuidado de los distintos problemas de salud del
paciente a lo largo de su vida.

Financiacion

Los autores declaran no haber recibido financiacion para la
realizacion de este trabajo.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.

Agradecimientos

A la Dra. Maria JesUs Gallego Uriel por sus aportaciones.

Bibliografia

1. Dice-apper. [consultado 19 Feb 2016] Disponible en: http://dice-
aper.semfyc.es/web/buscador.php

2. Robles Diaz L, Balmana J, Garrell Lluis I, Grandes Velasco S, Grana
Suarez B, Guillén Ponce C, et al. Consenso en cancer heredita-
rio entre la Sociedad Espafiola de Oncologia Médica (SEOM) y las
sociedades de atencion primaria (SEMFYC, SEMERGEN y SEMG).
Med Gen y Fam (digital). 2012;1:333-42.

3. Ljungberg B, Bensalah K, Bex A, Canfield S, Dabestani S, Hofmann
F, et al. Guidelines on renal cell carcinoma. European Association
of Urology. 2014. Actualizado Abr.

4. Haas NB, Nathanson KL. Hereditary kidney cancer syndromes. Adv
Chronic Kidney Dis. 2014;21:81-90.

5. Menko FH, Maher ER, Schmidt LS, Middelton LA, Aittomaki K,
TomlinsonF I., et al. Hereditary leiomyomatosis and renal cell
cancer (HLRCC). Renal cancer risk, surveillance and treatment.
Fam Cancer. 2014;13:637-44.

6. Pithukpakorn M, Toro JR. Hereditary Leiomyomatosis and Renal
Cell Cancer. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of
Washington, Seattle; 1993-2016. 2006 [actualizado 6 Ago 2015].

A.L. Aguilar-Shea*, M.S. Gonzalez-Expolio,
M.C. Vicén Pérez y F.J. Martinez-Aguayo

Medicina Familiar y Comunitaria, Centro de Salud Puerta
de Madrid, Atencion Primaria de Madrid, Alcalad de
Henares, Madrid, Espaha

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: antonio.aguilar@salud.madrid.org
(A.L. Aguilar-Shea).

http://dx.doi.org/10.1016/j.semerg.2016.03.010
1138-3593/

© 2016 Sociedad Espaiola de Médicos de Atencion Primaria
(SEMERGEN). Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Exantema variceliforme en el
transcurso de una fiebre Q

@ CrossMark

Varicelliform exanthema during a Q fever
Sr. Director:

Los exantemas son frecuentes en infecciones tanto bac-
terianas como virales, aunque en algunos casos resultan
excepcionales, como es el caso del exantema papular aso-
ciado a brucelosis, que tuvimos oportunidad de comunicar’,
y este caso de exantema variceliforme asociado a fiebre Q.

La fiebre Q es una zoonosis causada por la rickettsia
Coxiella burnetii. Entre las manifestaciones frecuentes de
la fiebre Q se contemplan, en la fase aguda, el sindrome gri-
pal, la neumonia y la hepatitis, siendo menos frecuentes la
meningoencefalitis, la endocarditis y la pericarditis?. Se han
comunicado también casos de vasculitis de grandes vasos®.
Entre las manifestaciones cutaneas que aparecen entre el
5-20% de los casos se contemplan el exantema, el eritema
nudoso y la purpura. Es raro que el exantema sea localizado

y de tipo variceliforme o, al menos, no lo hemos encontrado
descrito en la revision realizada.

Presentamos el caso de un vardn de 56 afos, que acude a
consulta por presentar un cuadro de 5 dias de evolucion con-
sistente en malestar general intenso, artromialgias, fiebre
alta de predominio vespertino, cefalea intensa y sudoracion
profusa, especialmente nocturna, sin ningln olor especial.
No presentaba tos, dolor toracico, diarrea, molestias uri-
narias, ni otra sintomatologia. En la exploracion se aprecia
exantema de tipo variceliforme que afecta a cuero cabe-
lludo, zona frontal, zona hemifacial derecha, hombro y
hemitorax derecho. Las lesiones son maculo-papulas y vesi-
culosas, en escaso numero, y recuerdan a las lesiones de
varicela (figs. 1 y 2). Algunas lesiones tienen zona cen-
tral con costra y halo periférico eritematoso (fig. 3). Entre
sus antecedentes destaca el ser criador de canarios para
concursos de canto y el haber estado el mes previo a la
aparicion de los sintomas en zona rural, donde se habia
dedicado a la caza de murciélagos y a labores de campo.
La exploracion fue normal con la excepcion de las lesiones
cutaneas. No presentaba adenopatias. Las auscultaciones
cardiacas y pulmonares fueron normales. No presentaba
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