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Painful papules clustered in the back: Beyond the skin
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Caso clinico

Mujer de 33 anos, natural de Ucrania, con antecedentes
de histerectomia completa a los 20 afos de edad por mio-
matosis uterina sintomatica en su pais de origen. Acudio
a consulta por presentar lesiones cutaneas en la espalda
desde los 12 afos de edad, caracteristicamente dolorosas
al tacto y con la exposicion al frio. Su padre y su abuela
paterna presentaban lesiones muy similares, pero no habian
sido estudiadas por cursar de forma paucisintomatica. A la
exploracion fisica destacaba una agrupacion segmentaria de
papulas eritemato-marronaceas de bordes bien definidos y
consistencia elastica en region central de la espalda, con
extension de algunas lesiones salpicadas hacia region sub-
costal derecha (figs. 1y 2).

Se realizd una biopsia excisional de las lesiones, siendo el
estudio histopatoldgico compatible con un leiomioma cuta-
neo. Dados los antecedentes personales y familiares de la
paciente, se solicitd un estudio genético, objetivando una
mutacion en el gen de la fumarato hidratasa. De esta forma,
la correlacion de la clinica, la histologia y la genética per-
mitio6 realizar el diagndstico de sindrome de Reed.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mariopuerta23@hotmail.com
(M. Puerta-Pefa).
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Figura 1 Papulas eritematosas parduzcas agrupadas en la
region central de la espalda.

Discusion

El sindrome de Reed o leiomiomatosis cutanea y uterina
multiple es una enfermedad rara, de herencia autosomica
dominante, que se caracteriza por la presencia de leiomio-
mas cutaneos y uterinos, y en un subgrupo de pacientes,
carcinoma de células renales'. Este sindrome se produce por
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Figura 2 Extension segmentaria de lesiones de similares
caracteristicas hacia la region subcostal derecha.

una mutacion heterocigotica del gen que codifica la fuma-
rato hidratasa, un enzima del ciclo de Krebs que actla como
supresor tumoral?.

Los leiomiomas cutaneos son el marcador mas sensible
y especifico de la enfermedad, y frecuentemente la pri-
mera manifestacion del sindrome, con una edad media de
aparicién a los 25 afios"?. Clinicamente se manifiestan en
forma de papulas o nddulos, color piel, rosados o marro-
naceos, localizados en tronco o en caras extensoras de
extremidades, y caracteristicamente dolorosos en respuesta
a estimulos como el frio, traumatismos o el propio tacto'2*.
Los leiomiomas cutaneos pueden presentarse de forma ais-
lada, agrupada o diseminada, siendo la distribucion mas
caracteristica del sindrome de Reed la agrupacion segmen-
taria muy marcada con algunas lesiones dispersas debido a
mecanismos de mosaicismo?.

Con respecto a los leiomiomas uterinos, son general-
mente mas grandes, numerosos y de aparicion mas temprana
respecto a la poblacion general, con una media de aparicion
a los 30 afnos**. Sintomas como la menorragia, el dolor, las
irregularidades menstruales o la infertilidad pueden hacer
sospechar su presencia.

Por Ultimo, el carcinoma de células renales se presenta
en alrededor del 20-34% de las familias afectas’. EL subtipo
histologico mas frecuente es el papilar tipo 2, una variante
muy agresiva, que cursa de forma solitaria y unilateral, con
un alto indice de metastasis al diagnodstico’>>.

Conclusiones

El sindrome de Reed es una entidad infrecuente pero
potencialmente grave dada la morbilidad que condiciona
la miomatosis uterina temprana y severa, asi como la mor-
talidad por la posible asociacion con el cancer renal. Las
lesiones cutaneas son con frecuencia la clave diagndstica
junto con una historia personal y familiar detallada. Resulta
de especial importancia el conocimiento de las manifes-
taciones cutaneas dentro de este sindrome ya que suelen
ser el primer signo de enfermedad, permitiendo realizar un
diagnostico precoz.
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