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Sindrome de Birt-Hogg-Dubé y poélipos en el colon
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Birt-Hogg-Dubé syndrome and colon polyps
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El sindrome de Birt-Hogg-Dubé (SBHD) es una genodermato-
sis causada por mutaciones del gen FLCN (foliculina), con
herencia autosomica dominante. Los pacientes presentan
fibrofoliculomas (5 son patognomonicos), quistes pulmona-
res y cancer renal. La relacion del SBHD con polipos y cancer
colorrectal fue descrita inicialmente, pero no se conside-
ran asociados en la actualidad. No obstante, mutaciones del
gen FLCN se han implicado recientemente en el desarro-
llo del cancer de colon, poniendo en duda esta afirmacion.
Presentamos el caso de un varon de 55 afos, asintomatico,
valorado por mdltiples lesiones faciales histologicamente
compatibles con fibrofoliculomas, predominando en la nariz
y la mejilla (fig. 1). Tras diagnosticarse el SBHD se solici-
taron RM renal y radiografia de térax, que no presentaron
hallazgos patologicos. Se realizd un test de sangre oculta en
heces, que fue positivo. La colonoscopia evidencié un polipo
sésil cecal de 3 cm (fig. 2), con biopsia de adenoma tubulo-
velloso con displasia de alto grado, que se extirpé mediante
una hemicolectomia derecha. El estudio histologico (fig. 3)
confirmo los hallazgos iniciales, estando libres los bordes de
reseccion. Pese a que la realizacion de pruebas de cribado
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Imagen clinica que muestra multiples papulas fir-
mes, cupuliformes, de superficie lisa y coloracion piel normal
en el dorso nasal (a) y en la region de la mejilla derecha (b),
indicativas de fibrofoliculomas.

Figura 1

de enfermedad maligna colorrectal tras el diagnostico de
SBHD solo se recomienda si existen antecedentes familiares
de cancer colorrectal, en nuestro paciente, que no los pre-
sentaba, la realizacion de un test de sangre oculta en heces
permitié el diagndstico precoz de un cancer de colon.
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Figura 2 Imagen endoscopica que muestra un polipo sésil
ulcerado localizado en el ciego.

Figura3 Fotomicrografias con tincién en hematoxilina-eosina
que muestran un adenoma tubulovelloso con focos de displasia
de alto grado.
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