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Enfermedad de Cowden e hipernefroma.
Una asociacion anteriormente no descrita
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Seor director: '

Esta enfermedad fue descrita en 1963 en una pacien-
te, Raquel Cowden, que dio nombre a la entidad. Es una
genodermatosis hereditaria con caracter dominante? y
presenta una gran variedad de expresiones clinicas?, sien-
do las manifestaciones mucocutaneas fas mas importan-
tes.

El cuadro clinico ha sido delimitado* y propuesto por
Salen y Sleck®, criterios diagnosticos que posibilitan eI
diagnostico precoz de los pacientes.

Es conocida la afectacion multisistémica, entre la que
destaca la asociacion a procesos neoplésicos ademas de
la cutaneomucosa.

Las principales afectaciones malignas son los carcino-
mas de mama y de tiroides, ambos sélo en mujeres®$,
que ha llevado a algunos autores a preconizar el trata-
miento quirirgico previo de estas zonas anatomicas.

Con menos frecuencia se han descrito carcinomas de
ciego’, colon®, pulmén?, cérvix®, endometrio™, vejiga™,
liposarcoma, melanoma maligno, epitelioma basocelu-
lar™, carcmoma epidermoide 3, procesos hnfohematolo—
gicos...

Descrlblmos un caso diagnosticado de sindrome de
Cowden hallado en el estudio familiar en el que se reall-
z6 un screening para descartar neoplasias.

Se objetivo por ecografia abdominal una masa renal
que posteriormente, tras realizarse arteriografa y TAC, se
sospech6 de adenocarcinoma de células renales (hiper-
nefroma), confirmandose en el estudio anatomopatolégi-
co tras la intervencion.

Var6n de 34 anos con ligero deterioro psiquico inter-
venido hace 23 aros de lesiones tumorales en la boca
que acudio a su especialista de dermatologia por reapa-
ricion de las mismas.

En los antecedentes familiares destacan la madre (lipo-
mas), el segundo, cuarto (quistes epidermoides) y el quin-
to hermano (nevus).

Las lesiones cutaneas se iniciaron en la adolescencia a
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Fig. 1.—Tomografia axial computarizado.

nivel de los surcos genianos para extenderse a encias y
lengua. En el momento de la consulta presentaba lesio-
nes de aspecto tumoral, fibromatosas, que se acompana-
ban de hiperplasia gingival, que fueron etiquetadas de an-
giofibroma. Biopsias realizadas en lesiones de cara y bra-
zo fueron informadas como fibromas cutaneos colageni-
zados.

El estudio analitico efectuado fue normal. Los anticuer-
pos antitiroideos y la reagina treponémica fueron negati-
VOS.

En el estudio radiolégico (ecografia abdominal, TAC y
arteriografia) se objetivo una masa solida sobre polo su-
perior del rifén derecho compatible con hipemefroma.

Se describe la asociacion entre el sindrome de Cow-
den y adenocarcinoma de células renales (hipernefroma),
no conocida anteriormente.

El screening de esta nueva asociacion se realiza con la
realizacion de una ecografia abdominal, que considera-
mos como una exploracion obligatoria a anadir al estu-
dio de esta entidad.

La trascendencia que pueden tener para este tipo de
enfermos sus complicaciones malignas hace que el des-
pistaje de las mismas sea obligatorio.

Es dificil establecer la frecuencia de esta asociacion,
dada la excepcionalidad de la misma.
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