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Servicio de Patologia y Unidad de Dermatopatologia del Hospital Obrero Nimero 1 de la Caja Nacional de Salud, Bolivia.

Presentacion Clinica

Paciente de 3 meses de edad, sexo femenino,
hija del quinto embarazo, con control del embarazo
sin complicaciones, parto eutécico, apgar 9 al nacer.
Sin antecedentes familiares relacionados con el caso,
acude al hospital por presentar convulsiones tonico
clénicasy es internada en el servicio de UTI. Al momento
de su examen se observd la presencia de maculas
hiperpigmentadas lineales localizadas en  tronco vy
extremidades(Foto 1) respetando caray cuero cabelludo
en forma de “salpicadura”(Foto 2) que segun la madre
aparecieron dos semanas después de su nacimiento en
formadelesiones eritematovesiculosasy posteriormente
evolucionaron a lesiones hiperpigmentadas. Durante su
estadia hospitalaria recibié tratamiento con antibioticos:
cefotaxima y ampicilina y también L fenitoina (10 mg
EV), fenobarbital (15 mg VO c¢/12 hrs), Diazepam PRN.
Se le realizaron hemocultivos seriados con resultados
negativos. Se solicita interconsulta con dermatologfa
y se solicita una biopsia de piel. No se realizd estudio
genético.

Lo examenes laboratoriales mostraron: hemograma:
Hto 40%, Hb. 13.2 g/dl, GB 10.000 x mm3. Urocultivo
reportd: Escherichia coli sensible a Imipenen. Los
estudios de Rx de craneo reportaron cierre prematuro
de sutura coronal y sagital.

Foto 1

Foto 2

DESCRIPCION MICROSCOPICA

La biopsia mostré6 una dermatitis con un patrén
psoriasiforme perivascular superficial con la presencia
de una discreta espongiosis a nivel de la epidermis asi
como células disqueratoticas. En dermis se observo
un infiltrado inflamatorio perivascular superficial con la
presencia de eosindfilos, melanéfagos y edema.

Foto 3.- Bajo poder 2X, espongiosis leve e infiltrados perivasculares
superficiales
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Foto 4.-Poder 10x, la espongiosis y el infiltrado a mayor detalle

Foto 4.-Poder 10x, la espongiosis y el infiltrado a mayor detalle

Incontinencia Pigmenti

La incontinencia pigmenti (IP) es una enfermedad
descrita por primera vez por Garrot en 1906 vy
posteriormente definida por Bloch y Sulzberger en
funcién de sus caracteristicas clinicas e histopatolégicas
llegdndose a conocer como sindrome de Bloch -
Sulzberger™. Es una enfermedad bastante rara (700
casos publicados en todo el mundo) de etiologia
genética con expresién variable en los tejidos derivados
del neuroectoectodemo y del mesodermo'. Las
lesiones cuténeas aparecen en todos los pacientes
afectados de incontinencia pigmentaria evolucionando
en tres estadios:

El primero es el eritemato-ampollar: se observa en
el 90% de los afectados, habitualmente comienza en
la primera-segunda semana de vida. Se caracteriza por
la presencia de vesiculas sobre una base inflamatoria
de distribucion lineal. Se localizan principalmente en
extremidades y tronco en el 64% de los casos. La cara
habitualmente no se encuentra afectada, aunque las
lesiones en cuero cabelludo son frecuentes. El tamafo
de las lesiones puede oscilar entre Tmm a 1 cm. Las
recurrencias pueden observarse durante los procesos
febriles y se acompafian de prurito .

El segundo estadio es el verrucoso-liquenoide: que
se observa en el 70% de los afectados con un pico
de méxima incidencia entre la 2 y 6 semanas de vida.
Sobre las lesiones vesiculosas del estadio 1 se pueden
formar lesiones verrucosas y placas hiperqueratésicas

de distribucion lineal. Habitualmente se afectan las
extremidades. En aproximadamente el 80 % de los
pacientes las lesiones desaparecen en 6 meses, aunque
pueden persistir en el adulto 2.

El tercer estadio es el pigmentario o terminal: son
lesiones pigmentadas de color gris oscuro con una
distribucién lineal o espiral. Estas lesiones pueden
afectar tronco y extremidades, siendo las axilas y regién
pectoral las mas frecuentes afectadas. Las lesiones se
observan entre los 12 y 26 meses de edad y persisten
durante afos. Las lesiones hiperpigmentadas aparecen
en zonas diferentes en donde se encontraban lesiones
previas lo que clinicamente descartaria la pigmentacion
post-inflamatoria 1,

Por Ultimo, en algunos casos se identifica un
cuarto estadio que en numerosas ocasiones pasa
desapercibido en forma de lesiones hipo pigmentadas,
atroficas, alopecia cicatrizal y alteraciones en las ufas .

Las anomalias dentarias son la manifestacién no
dermatolégica mas frecuente de la IP, habitualmente
como una anodontia parcial que puede identificarse en
el 43% de los pacientes “®,

Las manifestaciones oculares generalmente se
observan asociadas a las alteraciones neurolégicas.
Estas manifestaciones se agrupan en retinales y no
retinales. Las manifestaciones no retinales incluyen
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estrabismo y ptosis. Las manifestaciones retinales
incluyen afectacion de la retina periférica o la méacula
y habitualmente obedecen a fendémenos vaso-
oclusivos(b).Las manifestaciones del SNC son de tipo
comicial, retraso mental e hidrocefalia. Estas lesiones
se relacionan con las manifestaciones oftalmolégicas de
tipo retiniano por lo que se ha propuesto un fenémeno
vascular/vaso-obstructivo®.

Es una enfermedad genética que afecta la piel pero
que debido a su origen neuroectodérmicoy a su herencia
ligada al cromosoma X pueden verse afectados otros
6rganos que son los que van a determinar el pronéstico
de la enfermedad en cada caso”®. La afectacién
tanto del SNC como la ocular en el primer ano de vida
ensombreceran el prondstico de estos pacientes. Su
deteccion precoz por tanto es importante y aungue
todavia no existe un tratamiento etiolégico, debe
realizarse tratamiento sintomatico de las diferentes
alteraciones .

Las complicaciones neurolégicas aparecen en el
30%-50% de los casos y consisten en retraso mental,
crisis convulsivas, paralisis espastica, microcefalia,
malformaciones cerebrales y ataxia cerebelosa. Por
regla general estos pacientes presentan un cuadro de
encefalopatia aguda en época neonatal que cursa con
crisis convulsivas a repeticion. Las lesiones cutédneas de
cuero cabelludo se asocian con frecuencia a lesiones
cerebrales subyacentes ©17),

Eldiagnéstico diferencial de la presentacion neonatal
y en los primeros meses de vida debe realizarse con:
impétigo ampollar y estafilococico, herpes neonatal,

epidermolisis bullosa hereditaria, la infeccién virica por
herpes simple y citomegalovirus.

La etiologia genética de la enfermedad es bien
conocida, siguiendo una herencia dominante, ligada
al cromosoma X de tal forma que solo la padecen
las mujeres ya que los varones afectados mueren
intrauterinamente. Los Unicos casos de varones con IP
publicados, son portares de sindrome de Klinelffelter. La
mayor parte de las mutaciones de Novo del Gen NEMO
se produce en la células germinales masculinas ©17),
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viste: WWW.svdcd.org-ve =

donde encontrara el contenido de Dermatologia Venezolana !
y muchos temas de interés sobre la Dermatologia 3
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