
dio de estos pacientes y sus parientes para descartar una neoplasia renal
o poliposis intestinal con potencial degenerativo.
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SÍNDROME DE BIRT-HOGG-DUBÉ ASOCIADO 

CON POLIPOSIS INTESTINAL

Sr. Director: En una gran variedad de enfermedades se asocia la pre-
sencia de pólipos en el tubo digestivo con lesiones cutáneas. Estos sig-
nos cutáneos, fácilmente reconocibles, ayudan a realizar el diagnóstico
y, en caso necesario, a instaurar un tratamiento de forma precoz. Aun-
que estas enfermedades son infrecuentes, la posibilidad de complicacio-
nes graves, incluido el desarrollo de tumores malignos, hace importante
su diagnóstico precoz1.
Presentamos el caso de una mujer de 47 años de edad, con sobrepeso y
antecedentes de sinusitis, colecistectomía, poliposis colónica diagnosti-
cada 3 años antes y sin antecedentes familiares de interés. Consulta por
múltiples lesiones en la cara y el cuello, ocasionalmente pruriginosas, de
aparición paulatina en los últimos 15 años.
A la exploración se aprecian múltiples tumores entre 1 y 3 mm de diá-
metro, bien delimitados, amarillentos o del color de la piel circundan-
te, localizados en la región facial, con predominio en las mejillas, el
lóbulo de las orejas y el área retroauricular. No había afección oral ni
ungueal.
Se realizan 2 biopsias de distintas lesiones de la región retroauricular
izquierda, cuyo estudio histopatológico fue informado de tricodisco-
ma y fibrofoliculoma. Se estableció el diagnóstico de síndrome de
Birt-Hogg-Dubé asociado con poliposis intestinal. La ecografía re-
nal, la radiografía de tórax y la revisión endocrinológica fueron nor-
males.
En 1977, Birt, Hogg y Dubé2 describieron la asociación de múltiples tri-
codiscomas, fibrofoliculomas (hamartomas del folículo piloso) y acro-
cordones en una familia, con patrón de herencia autosómico dominante.
Se trata de pequeñas pápulas, especialmente numerosas en la cara y el
cuello, que aparecen alrededor de la tercera década de la vida3.
La importancia de esta entidad radica en su asociación con distintos pro-
cesos, especialmente los tumores renales4,5, los quistes pulmonares6, la
poliposis intestinal7,8 y, más raramente, el carcinoma medular de tiroides
y los tumores paratiroideos9, aunque estos últimos pueden ser asociacio-
nes fortuitas.
Pero también hay pacientes con este síndrome, en quienes una completa
exploración no ha demostrado ninguna anomalía asociada10.
Nuestro caso aporta un nuevo paciente con síndrome de Birt-Hogg-
Dubé asociado con poliposis colónica, y apoya la importancia del estu-
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FE DE ERRORES

En la carta al director “Tricobezoar gástrico complicado con úlcera gástrica perforada” de H. Hallal, D. Martínez-Gómez y F. Car-
ballo (Gastroenterol Hepatol 2004;27[9]:560) la cita número 3 apareció incompleta. La cita correcta es:
3. Hassan MAG, Grover VK, Sameer H. Trichobezoar with gastric ulcer perforation: a case report. Kuwait Med J 2003;35:296-8.


