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RESUMEN

El sindrome de Cowden es una enfermedad hereditaria, de transmi-
sién autosdmica dominante, caracterizada por la presencia de multiples
hamartomas y nédulos en piel y mucosa oral, junto con anomalias en
mama, tiroides y polipos en el tracto gastrointestinal, tendiendo a malig-
nizarse sobre todo en mamavy tiroides. El diagndstico precoz a partir de
las lesiones orales puede dar lugar a que se descubran otras tumoracio-
nes, asintométicas, en otras partes del organismo. Asi ocurrié en €l caso
clinico que a continuacion expondremos, en € que a la paciente, tras la
sospecha de un sindrome de Cowden por |a presencia de mdltiples fibro-
mas en lamucosa oral, se le diagnosticd un carcinoma de mama, y otras
alteraciones como calcificaciones anivel tiroideo y pdliposintestinales.
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ABSTRACT

Cowden syndrome is an autosomal-dominant inheritance disease,
characterized by the presence of skin and oral mucosa multiple hamar -
tomas and nodules, together with thyroid and breast anomalies and
polyposis of the gastrointestinal tract, which tend to undergo malignant
transformation, especially in breast and thyroids. Therefore, the oral
lesions early diagnosis facilitates the identification of asintomatic
lesions, in other parts of the body. Thisisthe casein the report we are to
present, in which the patient, probably with the Cowden Syndrome,
because of the presence of multiple hamartomasin the oral mucose diag -
nosed a breast carcinoma, and other alterations such as thyroid calci -
fications and polyposis of the gastrointestinal tract.

KEY WORDS: Cowden Syndrome. Multiple hamartomas. Oral.

Almenar Besd R, Vicente Bagan Sebastian J, Milian Masanet M23A, Jiménez Soriano Y. Sindrome de Cowden: presentacion de un caso clinico

con lesiones orales. An Med Interna (Madrid) 2001; 18: 426-428.

INTRODUCCION

El sindrome de Cowden, también llamado sindrome de
hamartomas multiples o sindrome neoplésico (1-5), es una
enfermedad hereditaria, de transmisién autosdmica dominante
con penetrancia incompleta y de expresividad variable (6,7).
Fue descrita por Lloyd y Dennis en 1963, denominandola con
el nombre de su paciente.

Se caracteriza por la presencia de hamartomas mltiples
procedentes de las tres hojas blastodérmicas, con alto riesgo
de malignizacion (2,5,8).

Clinicamente observamos hamartomas y nédulos en piel y
mucosa oral, junto con anomalias en mama, tiroidesy pdlipos
en e tracto gastrointestinal. Estas lesiones cutaneomucosas
son € principal criterio diagnéstico (3) y tiene una gran
importancia en Odontologia, ya que laidentificacion de lesio-
nes orales facilita el diagndstico temprano de otras alteracio-
nes en érganosy sistemas (1,2,4,5,9,10).
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El caso clinico que a continuacion presentamos se trata de
una paciente que tenia multiples fibromas en la mucosa oral,
en base alos cuales, tras pensar que se podriatratar de un sin-
drome de Cowden, se comprob6 que también existian lesiones
en la mama y tiroides, en el primer caso con caracteres de
malignidad.

CASO APORTADO

Mujer, de 71 afios de edad, que acudié a nuestro Servicio de
Estomatologia del Hospital General de Valencia, por presentar multi-
ples lesiones de aspecto fibromatoso, de 1-2 mm cada una, en rebor-
de alveolar edéntulo superior e inferior (Fig. 1) y en dorso de lengua,
de varios afios de evolucion, sin poder precisarlo exactamente. Las
lesiones eran asintométicas, pero le impedian colocarse la prétesis.

Se realiz6 una biopsia de la lesion del reborde alveolar inferior,
informéndonos de un epitelio paraqueratésico y acantdsico con pre-
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Fig. 1. Lesiones de aspecto fibromatoso en reborde edéntulo.

sencia de microabscesos de polimorfonucleares en la capa cornea,
dando el diagnostico de hiperplasia epitelial benigna (Fig. 2).

La paciente presentaba maculas cuténeas de gran tamafio hipo-
melanicas, de varios afios de evolucion, cuyo diagnostico fue de viti-
ligo peribucal ,en antebrazo a nivel de codosy pies.

Simulténeamente, para descartar un posible sindrome de Cow-
den, se realizaron distintas pruebas complementarias, tales como
radiografia de térax, ecografia de mamay tiroides,transito intestinal
y estudio ginecol dgico.

L
alra’

Fig. 2. Epitelio paraqueratdsico y acantésico con presencia de
microabscesos de polimorfonuclares en la capa cérnea.
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L a paciente presentaba mdltiples polipos intestinales. En el 16bu-
lo tiroideo derecho se observaron varias calcificaciones, situadas
sobretodo anivel del tercio inferior. El 16bulo tiroideo izquierdo pre-
sentaba un nédulo solido de 1,2 cmy anivel dd tercio inferior otro
nodulo més pequefio de 0,7 cm.

También se encontraron en la ecografia mamaria mdltiples
fibroadenomas cal cificados dispersos por ambas mamas, al igual
gue varios quistes mamarios. En la mama izquierda se observaba
una neoplasiade 2,5 cm. En la biopsia mamaria se confirmo el diag-
nostico de carcinoma ductal infiltrante de mama. A lavez serealizo
una mastectomiay linfadenectomia axilar. Se le pidi6 una tomogra-
fiaaxial computerizada (TAC) torécica, la cual nos informaba que
no existian adenopatias mediastinicas, pero si una metastasis costal.
El TAC del abdomen nos sefial 6 una discreta hepatomegalia, sin
embargo la ecografia nos mostraba un higado de aspecto heterogé-
neo con porta vesiculay colédoco normales. El bazo, pancreas,
suprarrenal derechay ambos rifiones estaban dentro de la normali-
dad, salvo pequefios quistes parapiélicos en €l rifién derecho y corti-
cales. En laglandula suprarrenal izquierda se observaba un nédulo
hipodenso. La paciente dada su enfermedad metastasica recibio un
tratamiento quimioterdpico con ciclofosfamida, metotexate, 5-fluo-
racilo (CMF). Actualmente habiendo transcurrido un afio tras el
diagnostico de su enfermedad se encuentra con metéstasis 6seas y
hepéticas.

DISCUSION

El sindrome de Cowden presenta un ligero predominio en
el sexo femenino (60%), y afecta preferentemente a la raza
blanca (96%) (1,6). Nuestro caso clinico coincide con dichas
caracteristicas. En cuanto a la edad, suele manifestarse antes
delaterceradécadadelavida (2).

La presencia de papul as faciales cutaneas y |a papilomato-
sis de la mucosa ora son los criterios clinicos mayores para
establecer el diagnostico del sindrome de Cowden (4, 6),
debiendo aertar al clinico ante la posibilidad de otras |esiones
neoplésicas, a veces ocultas, sobre todo en mama y tiroides
con carécter maligno (1, 2, 6, 11, 12). Asi pudo comprobarse
en nuestro caso donde la paciente presentaba un carcinomaen
mama, que era asintomatico sin tener conocimiento la pacien-
te de @ y siendo diagnosticado a partir de los signos orales.

El sindrome de Cowden se caracteriza por la presencia de
multiples hamartomas, |os cuales se pueden manifestar intrao-
ralmente como peguefias papulas, papilomatosis y formacio-
nes verrugosas. La mayoria de los pacientes (més del 80%)
presentan pépulas o lesiones verrugosas en labios, lengua,
encia, reborde alveolar edéntulo, mucosa yugal (3), paladar,
Uvulay ocasionalmente en el istmo de las fauces o la orofarin-
ge (6). Las prétesis mal adaptadas pueden contribuir a aumerr
tar estas lesiones con su irritacion (1). Las lesiones son fibro-
mas y no presentan un cuadro histolégico caracteristico.
Nuestro paciente tenia multiples fibromas localizados en el
reborde alveolar edéntulo superior einferior, y en lengua.

Dermatol 6gi camente pueden aparecer papulas liquenoides
en la pid facial, asociados a multiples tricholemomas (2, 8),
asi como queratosis palmoplantar (2). En cambio nuestro
paciente presentaba vitiligo en piel.

En mama, puede manifestarse como una enfermedad fibro-
quisticay papilomas ductales en el 76% de los casos (1, 6),
también como fibradenomas o adenocarcinomas (3). Nuestro
paciente presentaba multiples fibroadenomas calcificados,
quistes mamarios en ambas mamas y una neoplasia de mama
izquierda (carcinomaductal infiltrante).
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En cuanto a la patologia tiroidea se presenta como bocios
multinodulares en un 67% (1, 3, 6), coincidiendo con nuestro
caso, € cual tenia varias calcificaciones y nodulos tiroideos.
L os casos presentados por Mignognay cols. (11), se trataban
de pacientes que tenian adenomas en las glandulas tiroideas,
por lo que se les realizd una tiroidectomia, sin embargo no
presentaban lesiones en mama, aunque no por elo hay que
olvidarse de revisar a estos pacientes periddicamente y reali-
zarles mamografias bilaterales entre 6 y 12 meses.

Como patologia del tracto digestivo, encontramos p6lipos
de es6fago y gastrointestinales (6). En nuestro caso la pacien-
te presentaba mltiples pdlipos intestinal es. En nuestro articu-
lo previo (1) ya sefidlamos que se presentan en los pacientes
multiples formaciones papilomatosas en esdfago, estémago,
duodeno, colon y recto.
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El sindrome de Cowden puede asociarse a otras muchas
enfermedades, asi en el aparato genital, con quistes de ova-
rio; a la enfermedad de Lhermitte-Duclos, meningiomas,
hemangiomas, neurofibromas, linfoma no Hodgkin (2, 3),
etc, también a quistes, hipoplasia de paladar blando y Gvula,
microstomia, hipoplasia mandibular y maxilar y maloclu-
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tum (6).

En conclusién, debemos resaltar la importancia de las
lesiones orales en este sindrome que pueden ayudarnos a sos-
pechar y asi poder diagnosticar neoplasias ocultas en otras
partes del organismo.
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