472

CARTAS AL DIRECTOR

PEDIATRICA

Acta Pediatr Esp. 2010; 68(9): 472-473

Pezon supernumerario: jun marcador cutaneo de
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Los pezones supernumerarios (PS), también denominados pe-
zones accesorios o politelia, son una anomalia congénita me-
nor, relativamente comun, y constituyen la patologia mamaria
accesoria mas frecuente (tabla 1). Representan restos de las
crestas mamarias embrioldgicas, engrosamientos ectodérmi-
cos simétricos que se extienden desde la axila hasta la ingle.
Para algunos autores, son un ejemplo de atavismo o aparicién
espontanea de caracteristicas ancestrales en los miembros de
una especie. Antiguamente se asociaban con la fertilidad, y en
la época medieval se consideraron una marca del diablo’.

Segun las series, su prevalencia varfa desde el 0,22 hasta el
6%, son més frecuentes en los sujetos de raza negra, asiaticos,
indigenas americanos, arabes y judios que en los europeos de
raza caucdasica. No hay diferencias segin el sexo, aunque se
detecta un ligero predominio en los varones. Normalmente es
una anomalfa esporadica, aunque el 6-10% de los casos son
familiares (herencia autosémica dominante con penetrancia
incompleta o dominante ligada al cromosoma X). Los PS se
localizan habitualmente en la regién inframamaria, sobre todo
la izquierda (figura 1). Pueden presentarse en la regién supra-
mamaria o en cualquier otra zona de las lineas mamarias em-
briolégicas. En ocasiones se sitdan fuera de esas lineas, como
la espalda, los hombros, la cara posterior de los muslos, la
cara, el cuello o la vulva. Las lesiones suelen ser solitarias,
pero hay casos mdltiples (incluso 8) unilaterales o bilaterales.
Clinicamente, se manifiestan como tumores pediculados pe-
quefos, blandos y rosados o marrones. En el recién nacido las

Clasificacion de Kajava de las alteraciones
mamarias accesorias

e Tipo 1. Pezon, areola y tejido glandular (polimastia)

® Tipo 2. Pezdn v tejido glandular sin areola

® Tipo 3. Areola y tejido glandular sin pezon

e Tipo 4. Sélo tejido glandular

® Tipo 5. Pezdn, areola y tejido adiposo que sustituye al tejido
glandular (seudomama)

® Tipo 6. Sélo pezon (politelia). Es el tipo mas frecuente

e Tipo 7. Sélo areola (politelia areolar)

e Tipo 8. Sélo placa con foliculos pilosos (politelia pilosa)

TABLA 1

Figura 1. Pezdn supernumerario en la regién inframamaria izquierda

lesiones pueden ser muy tenues, en forma de méculas de 1-3
mm de tamafio y de color marrdn claro?.

Generalmente, el diagnéstico se basa en la clinica y en su
presencia desde el nacimiento. Pueden confirmarse mediante
dermatoscopia, nuevas técnicas, como la microscopia confocal
de reflexion, o el estudio histopatolégico. Este muestra el en-
grosamiento epidérmico, las estructuras pilosebaceas y el
musculo liso, con o sin glandulas mamarias verdaderas. El diag-
néstico diferencial se realiza con el nevo melanocitico, el neu-
rofibroma, las cicatrices de amniocentesis y el pdlipo anexial
neonatal. Los PS son un proceso benigno, pero pueden desa-
rrollar cualquier enfermedad que aparezca en las mamas notr-
males, incluidos los tumores benignos y malignos. Normalmen-
te no precisa tratamiento, pero en casos sintomaticos, o por
motivos estéticos, pueden extirparse’-.

Los PS se asocian a varios sindromes polimalformativos, co-
mo el sindrome de Simpson-Golabi-Behmel (trastorno de he-
rencia recesiva ligada al cromosoma X caracterizado por sobre-
crecimiento prenatal y posnatal, alteraciones craneofaciales,
anomalias congénitas cardiacas, renales y/o esqueléticas vy
tumores embrionarios), varios subgrupos del sindrome de dis-
plasia ectodérmica, el sindrome 3-M, el sindrome de Killian/
Teschler-Nicola y la disostosis espondilocostal. También se ha
observado una coexistencia con el nevo de Becker o la lentigi-
nosis unilateral parcial’.
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Lo més importante de los PS es su posible relacién con al-
gunas enfermedades y, por tanto, su posible utilidad como
marcador cutdneo. Aunque esta relacién es controverti-
da’, recientemente han aparecido nuevos estudios que la
apoyan®”’. Entre dichas enfermedades se incluyen las hema-
tolégicas (deficiencias de factores y leucemias agudas)®, las
cardiovasculares®®, el cancer renal o genital® y las malforma-
ciones renales y de las vias urinarias’'?. Algunos autores
explican esta Gltima asociacién por un desarrollo embrioldgi-
co paralelo del sistema genitourinario y mamario. Mientras
que algunos autores recomiendan realizar en todos los pa-
cientes con PS’ un estudio renal, especialmente mediante
ecografia, otros lo reservan para los casos familiares'® o los
asociados a otras malformaciones®. [Hll
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