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RESUMEN

Los Tumores de Koénen son manifestaciones cutaneas de la Esclerosis Tuberosa, que es de afectacion sistémica y en
ocasiones con localizacion en el pie. El conocimiento de este tipo de afecciones dermatoldgicas es muy importante
para un tratamiento correcto y por este motivo un enfoque interdisciplinario es esencial para que el diagndstico sea
preciso y precoz. En la Historia Clinica es importante realizar una valoracion de los antecedentes familiares, realizar
una exploracion de la piel y un estudio neurologico. Se presenta un caso con clinica compatible con la presencia de
Tumor de Koénen. El diagnostico diferencial es esencial para plantear el tratamiento y conseguir un buen prondstico
y pronta curacion.

Conclusiones. Se plantea el tratamiento quirtrgico como técnica de eleccion pese a la elevada tasa de recidivas que
presenta dicho tratamiento. La reseccion quirurgica de la lesion permite el diagndstico anatomopatologico.
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ABSTRACT

The Koenen tumors are cutaneous manifestations of tuberous sclerosis, which is of systemic involvement and
sometimes with location in the foot. The knowledge of this type of dermatological is very important for proper
treatment and for this reason an interdisciplinary approach is essential for the accurate and early diagnosis. In the
clinical history is important to make an assessment of family history, perform a scan of the skin and a neurological
study. We report a case with symptoms consistent with the presence of tumor Koenen. The differential diagnosis is
essential for planning treatment and get a good outcome and speedy recovery.

Conclusions. Surgical treatment is proposed as a technique of choice despite the high rate of recurrence presents such
treatment. Surgical resection of the lesion allows the pathological diagnosis.
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1. INTRODUCCION

Los Tumores de Koénen son unas de las ma-
nifestaciones de la Esclerosis Tuberosa y cuyo
conocimiento tiene mayor importancia para el
tratamiento podoldgico de dicha patologia. El
conocimiento de este tipo de afecciones der-
matoldgicas que se presentan asociadas a en-
fermedades sistémicas es muy importante para
un tratamiento correcto. Dado que los tumores
de Koénen son un signo clinico de la Esclerosis
Tuberosa' vamos a analizar brevemente dicha
patologia y su tratamiento mediante el informe
de un caso clinico. Por este motivo un enfoque
interdisciplinario es esencial para que el diag-
noéstico sea preciso y precoz.

2. ESCLEROSIS TUBEROSA

Desde el punto de vista de la Etimologia, po-
demos decir que la Esclerosis Tuberosa pro-
viene de “Epi” (Epilepsia), “log” (Inteligencia
disminuida), y “a” (Adenoma)?. Esta patolo-
gia también es conocida como la Enfermedad
de Bourneville, y definida como un sindrome
neurocutaneo, multisistémico, autosomico, y
dominante que se caracteriza por el desarrollo
de multiples hamartomas®y con predisposicion
aumentada al desarrollo de tumores benignos
en tejidos de origen neuroectodermico, tales
como los de tipo neuroldgico y cutaneo*. Estos
hamartomas son una proliferacion de células
de tejidos maduros cercanos a la zona afectada,
que estan distribuidos por todo el cuerpo (piel,
cerebro, corazon, rifiones, higado, pulmones)’.
El término Esclerosis Tuberosa fue acufiado en
1880 por Bourneville y, en 1908, Vogt describe
la triada clésica que se caracteriza por deficien-
cia mental, crisis epilépticas y angiofibromas
faciales. Y cuya manifestacion en el pie se ca-
racteriza por la presencia de fibromas subun-
gueales o Tumores de ko€nen. Actualmente,
esta triada completa solo se presenta aproxima-
damente en el 29 % de los pacientes. Henricus
Maria Joannes Kdenen (1983) establecio la re-
lacion entre las lesiones de tumores de Koenen y
la Esclerosis Tuberosa. La Esclerosis Tuberosa
es un trastorno genético, concretamente es una
anomalia congénita del desarrollo embrionario,
con manifestaciones en distintos 6rganos como
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son la piel, el sistema nervioso, el cerebro y los
riflones, ademas de tener una especial predispo-
sicidn para el desarrollo de tumores, entre ellos
los Tumores de Koenen'. Las lesiones cutaneas
son las mas frecuentes en la Esclerosis Tubero-
sa seguidas de los angiofibromas que pueden
aparecer en cualquier parte del cuerpo®.

El diagndstico se basa en una serie de cri-
terios pues ningun criterio clinico aislado es
diagnostico de dicha patologia. El diagndstico
es fundamentalmente clinico y generalmente
secundario a las manifestaciones cutaneas®’.
De ahi la importancia del conocimiento de di-
cha patologia por el colectivo podologico. Las
lesiones cutaneas se aprecian en el 90 % de los
pacientes de cualquier edad, y los fibromas pe-
riungueales tienden a surgir tras la pubertad.
Para diagnosticar Esclerosis Tuberosa se de-
ben reunir dos criterios primarios, o bien, uno
primario y dos secundarios. Algunos criterios
diagnosticos primarios o de “certeza” son los
Angiofibromas faciales, Fibromas ungueales,
Hamartoma retiniano, Tuberosidades cortica-
les, Nodulos gliales subependimarios, Angio-
miolipomas renales, Placa fibrosa de la frente,
y Piel shagreen. Y algunos criterios diagnos-
ticos cuando hay un familiar de primer grado
afecto son: Astrocitoma de células gigantes,
Rabdomioma cardiaco tnico o imagenes eco-
cardiografica, Tuberosidad cortical Unica y Ha-
martoma retiniano inico.

Como criterios diagndsticos secundarios o
de “presuncién” estan la presencia de Manchas
acrémicas, Hamartoma retiniano peripapilar,
Fibromas gingivales, Defectos en el esmalte
dentario, Angiomiolipoma solitario renal, Ri-
fion poliquistico, Rabdomioma cardiaco tnico
y presencia de lesiones hipomielinizante sub-
corticales multiples o calcificaciones cortica-
les. Los fibromas periungueales de origen no
traumatico estan entre los principales criterios
de diagnostico de las lesiones de la Esclerosis
Tuberosa®. Son tumoraciones benignas que en
ocasiones puede sangrar, ser dolorosa y puede
deformar la ufia. Se suelen desarrollar una vez
pasado el periodo de la pubertad, siendo mas
frecuentes su afectacion en las ufias de los pies
que de las manos y se presenta con mayor fre-
cuencia en mujeres que en hombres’.

En algunos estudios se concluye que los an-
giofibromas faciales unilaterales y los fibromas
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periungueales probablemente representen una
manifestacion clinica poco frecuente de la Es-
clerosis Tuberosa. Se han descrito algunos ca-
sos con afectacion unilateral de la enfermedad:
angiofibromas faciales unilaterales, fibromas
blandos en el lado derecho del cuello, parches
de shagreen o nevus de tejido conectivo en la
region lumbosacra derecha y fibromas periun-
gueales en el pie derecho pero en la mano dere-
cha. Sin presentar ni evidencia de retraso men-
tal, ni antecedentes de convulsiones'’.

3. TUMOR DE KOENEN

Los tumores de Koenen constituyen uno de los
signos mayores de la Esclerosis Tuberosa, pre-
sentandose en casi la mitad de los pacientes que
la padecen. Se presentan como proliferaciones
periungueales que causan trastornos en la ufia 'y
cuyo analisis nos va a permitir un mejor enten-
dimiento de la enfermedad. Estas lesiones son
patognomonicos y estan presentes hasta en el
50% de los enfermos de Esclerosis Tuberosa.
En la Historia Clinica es importante realizar
una valoracion de los antecedentes familiares,
realizar una exploracion de la piel y un estu-
dio neuroldgico. Igualmente, se recomienda la
realizacion de estudios genéticos entre los fa-
miliares.

Los Tumores de Koénen son lesiones tumo-
rales de caracter benigno, generalmente asinto-
maticas, aunque en ocasiones son dolorosas y
requieren tratamiento quirdrgico. Son lesiones
periungueales de color rosiceo parduzco, pe-
dunculadas con el extremo apuntado e hiper-
queratosico y que se desarrolla en el pliegue
proximal y el resto de la lamina ungueal. Son
de caracter inico o presentacion multiple!!. Se
han descrito varias formas de presentacion: en
formas de dientes de ajo, formas globosas, Fu-
siformes, etc.. y con afectacion periungueal y
subungueal'?. Esta tumoracion puede afectar a la
lamina ungueal produciendo onicolisis, cromo-
niquia, surcos y crestas longitudinales y quera-
tosis subungueal. Se pueden localizar en manos
y pies'. De forma mas excepcional, puede pre-
sentarse la lesion con localizacion en el talon del
pie siendo un microtraumatismo, el factor des-
encadenante de la lesion y con un crecimiento
progresivo de la misma a lo largo del tiempo 4.
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El Tumor de kéenen aparece como mani-
festacion clinica de la enfermedad de Pringle-
Bourneville, o bien, secundario a un micro-
traumatismo continuo en el pie. Su localizacion
en la zona periungueal puede provocar ano-
malias en la lamina ungueal Las presiones del
calzado favorecen el crecimiento del tamafio de
las lesiones de las ufias, siendo los traumatis-
mos los que desencadenan la formacion de es-
tos tumores'2. No existe una etiopatogenia clara
de esta patologia, si bien el factor traumatico
puede influir en el crecimiento de la lesion'*"3.

Algunos estudios sefialan como localizacion
mas frecuente de este tipo de tumores los de-
dos de los pies’. Otros autores'? afirman que es
mas comun su presencia en el quinto dedo del
pie. Un estudio’® de 106 sujetos observa poca
frecuencia de los tumores de Koénen y su loca-
lizacion indistintamente tanto en manos (60%)
como en pies (55%).

Histologicamente, en el Tumor de Koénen
se puede observar una zona distal estrecha for-
mada por fibras de colageno laxo rico en vasos
sanguineos, y la zona proximal formada por ha-
ces de colageno denso con menos capilares'®.
Podemos encontrar a nivel macroscédpico, una
lesidon de color rosaceo con papulas que emer-
gen del pliegue proximal de la lamina ungueal
y con unas dimensiones que oscilan de 1 hasta
5 mm desde la base hasta la punta. A nivel epi-
dérmico existe hiperqueratosis con acantosis y
un aumento del espesor de la capa granular®.

Es importante establecer un diagndstico di-
ferencial del tumor de Koénen con otras patolo-
gias, asi como conocer la causa de dicha lesion.
Diferenciar con Fibroma, Queloide, Tumor fi-
broso recurrente de la infancia, Dermatofibro-
sarcoma protuberans, Dedos supranumerarios,
cuerno cutaneo o verruga vulgar, Fibroquerato-
ma periungueal adquirido fibromatosis digital
infantil, poroma ecrino, granuloma piogénico.
Algunos autores diferencian entre fibroquerato-
ma digital adquirido'”'® secundario a traumatis-
mo o de forma espontanea y el fibroqueratoma
hereditario, por Esclerosis tuberosa, y cuya lo-
calizacion es mas proximal'’.

Existen varias alternativas de tratamiento®
como el laser de C0O, 6 mediante electrocoagu-
lacion, crioterapia para este tipo de tumores,
siendo el de tipo quirurgico el mas adecuado,
definitivo y aconsejable en determinadas oca-
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siones. La técnica quirtrgica se debe realizar
cuidadosamente para evitar las recurrencias.
Coincidiendo con Frances C. et al. Y dada la
capacidad de recidiva tan elevada que existe
tras el tratamiento quirargico de este tipo de tu-
mores, se recomienda realizar un seguimiento
personalizado sobre la evolucidon de este tipo
de patologias®?'. El diagndstico precoz y una
reseccion completa son fundamentales para
evitar posteriores recidivas.

4. CONCLUSIONES

El Tumor de Koénen es una de las patologias
asociadas a la enfermedad sistémica de la Es-
clerosis Tuberosa. La presentacion de este caso
clinico pretende contribuir a la escasa literatura
sobre manifestaciones de enfermedades sisté-
micas con manifestacion en el pie. La realiza-
ci6n de una buena Historia clinica, analizando
posible historia familiar previa, junto con una
exploracion correcta del paciente puede ayu-
darnos a un correcto diagnostico y tratamiento
de la lesion. Pese a la variedad de opciones de
tratamiento disponibles, la reseccion quirtrgi-
ca de la lesién se plantea como tratamiento de
eleccion, pese a la elevada tasa de recidiva que
existe en este tipo de tumores.

5. INFORME DEL CASO CLINICO

Se trata de un varon de 43 afios. En la anamnesis
presenta una lesion con aspecto rojizo con for-
ma de “diente de ajo”, “globulosos”, con oni-
cocriptosis en el borde medial del primer dedo
del pie izquierdo. No presenta signos de supu-
racion. Segun refiere el paciente ha sido secun-
dario posiblemente a un traumatismo ocasional.
Destaca la presencia de una lesion de diametro
de 3x4mm. No presenta antecedentes genera-
les ni podoldgicos de interés. Se realiza una
exploracion visual descartando posibles “man-
chas café con leche” que son comunes y que
no presenta, tampoco presenta angiofibromas.
Se realiza Historia clinica exhaustiva para des-
cartar los antecedentes genéticos de Escleriosis
Tuberosa, por presentar clinica compatible con
la presencia de tumor de Ko€nen. No presenta
diagnodstico ni antecedentes familiares de Es-
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clerosis Tuberosa. La técnica realizada para el
tratamiento definitivo ha sido mediante una ma-
triceptomia parcial con técnica Winograd.

La anestesia de la zona se realiza median-
te un bloqueo anestésico digital (Figura 1). Se
disefia con un lapiz dermografico (Figura 2)
la incision que vamos a realizar, teniendo en
cuenta la importancia de respetar los margenes
de seguridad de la lesion. Se realiza isquemia
digital para mantener una correcta vision de to-
das las estructuras anatémicas en las que vamos
a intervenir.

Figura 1. Puncion anestésica.

Figura 2. Diseflo de incision.

La secuencia de gestos quirurgicos comienza
con la ayuda de un escoplo (Figura 3) realiza-
mos un aislamiento de la lesion mediante un
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despegamiento ventral de ésta con respecto a Completamos la incision en la parte mas me-
la l[dmina ungueal. También se despega la 14- dial y englobando toda la lesion.

mina ungueal del lecho. A continuacién, con un
alicate inglés cortamos la ldmina ungueal (Fi-
gura 4). Con un bisturi realizamos el corte de
la lesion englobando toda la zona que vamos
a extirpar.

Figura 5. Incision eliptica.

Figura 3. Despegue con escoplo.

Figura 4. Corte de lamina ungueal. Figura 6. Extraccion porcion ungueal.

El corte se inicia desde proximal hacia distal ~ Extirpamos la lesion (Figura 7 y 8) y se intro-
para realizar una incision semieliptica (Figura  duce en un bote con formol 10% para su ana-
5). Extraemos la porcion de ufia incluyendo y lisis en el laboratorio de anatomia patologica y
valorando la zona matricial de ésta (Figura 6).  confirmacion diagnostica (Figura 9).
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Figura 10. Previa a sutura.

Figura 7. Extirpacion de la lesion.

Se coloca sutura con monofilamento no ab-
sorbible en la zona mas proximal y puntos de
aproximacion distales, un apdsito absorbente y
no adherente (Figura 10). Se pauta tratamien-
to farmacologico antiinflamatorio y analgésico
para el postoperatorio inmediato. Se realiza
vendaje del dedo con venda cohesiva. Se retira
los puntos de sutura a los 12 dias y curas secas
con una evolucion favorable (Figuras 11). Ac-
tualmente no se han producido recidivas de la
lesion (Figura 12).

Figura 8. Extirpacion de la lesion.

Figura 11. Retirada de suturas.

Figura 9. Lesion en Formol. Figura 12. Cura al mes.
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En las Figuras 13 y 14 podemos comprobar probacion del aspecto previo de la tumoracion y
como ha evolucionado el caso mediante la com- el resultado final tras el tratamiento quirtrgico.

Figura 13. Tumoracion previa. Figura 14. Resultado tras la cirugia.
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