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DESAFIO CLINICO-PATOLOGICO

Quiz / Incontinencia pigmentaria

Quiz / Pigmentary Incontinence

I. A. Esquivel Pinto,' S. Toussaint-Caire* y M. E. Vega-Memije ME?

! Residente de Dermatopatologia
? Adscritas al Servicio de Dermatopatologia
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez, Secretaria de Salud, Ciudad de México.

Caso clinicos

Paciente pedidtrico, del sexo femenino, de un mes de
vida extrauterina, originaria y residente de la Ciudad de
México. Es llevada a consulta por dermatosis de un mes
de evolucién, presente desde el nacimiento, la cual inici6
como pdpulas eritematosas que en los siguientes dos dias
evolucionaron a vesiculas sobre base eritematosa. En las
figuras 1y 2 se muestra la dermatosis. La madre refiere
que la paciente aparentemente estaba asintomadtica. Se
realizé biopsia de piel del antebrazo derecho con saca-

bodado de 4 mm. El reporte histopatolégico fue de una
dermatitis espongiforme eosinofilica con disqueratosis
(figuras 3a-3c).

Diagnostico

La incontinencia pigmentaria (IP) es una genodermatosis
rara (OMIM # 308300), dominante, ligada al cromosoma x.'
Se debe a una mutacién en el gen NEMO (por sus siglas en
inglés, NF-kappa-B essential modulator) y se caracteriza
por alteraciones en los tejidos derivados del ectodermo:

Figura 1. Paciente de un mes de edad con dermatosis bilateral y simétrica, que

afecta el tronco y las extremidades.
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Figura 2. Acercamiento de las dreas eritematosas, hiper/hipopigmentadas con cos-
tra melicérica que confluyen en placas lineales y siguen las lineas de Blaschko.
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Figura 3a. El estudio histopatolégico mostré estrato corneo en red de canasta. En
la capa espinosa espongiosis severa, exocitosis de eosindfilos, disqueratinocitos y
edema entre las fibras de coldgena (Hye 10x).

Figura 3b. Microabscesos de eosindfilos y disqueratinocitos en el estrato espinoso
(HyE 40x).

piel, dientes (hipodoncia, microdoncia, malformacién),
pelo (alopecia, adelgazamiento, opaco, quebradizo), uias
(hoyuelos, onicogrifosis), retina (neovascularizacién peri-
férica), sistema nervioso central (crisis convulsivas, retra-
so mental).” Se han reportado casos clinicos con neumo-
patia, alteraciones metabdlicas y cadiopatias.

La incidencia establecida de IP es de 0.6-0.7/t 000 000
e nacidos vivos, con una razén mujer:hombre de 20:1.
d d hombre de 20:1.!
6 de los casos tiene antecedente de algin familiar

El 209 de 1 t tecedente de algin famil
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Figura 3c. Infiltrado inflamatorio intersticial por eosindfilos y linfocitos. Edema entre
las fibras de coldgena. Caida de pigmento meldnico (Hye 40x).

afectado, mientras que el 80% restante se deben a muta-
ciones de novo.? La enfermedad tiene una penetrancia de
100% y una expresién altamente variable.®

En los hombres la enfermedad es mortal, incluso en la
etapa prenatal. Hay reportes de casos de productos mas-
culinos que sobrevivieron con esta patologia, los cuales
muestran cariotipo 47 XXY o mosaicismo genético.”

El diagnéstico es clinico. En 1993, Landy y Donnai es-
tablecieron criterios mayores y menores (tabla 1).° La piel
es el 6rgano que invariablemente presenta afectacion, la
cual consiste en cuatro estadios que se suceden uno a otro:

Estadio inflamatorio o vesicular. Presente en 90-959%
de los pacientes. Aparece desde el nacimiento o en las
dos primeras semanas de vida y remite alrededor de los

Tabla 1. Criterios diagnosticos de 1P’

En ausencia de antecedente familiar se requiere un criterio mayor
Yy un criterio menor para establecer el diagndstico

Con antecedente de un familiar afectado, cualquier criterio (mayor
o menor) es suficiente para establecer el diagndstico

Criterios mayores

 Exantema tipico vesicular neonatal (eritema, vesiculas, eosinofilia)

* Hiperpigmentacion tipica (especialmente en el tronco, siguiendo
las lineas de Blaschko, que desaparecen en la adolescencia)

e Lesiones lineales atroficas y alopécicas

Criterios menores

® Anomalias dentales

e Alopecia

® Anomalias ungueales

¢ Trastornos retinianos
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cuatro meses de edad. Se caracteriza por la presencia de
papulas, vesiculas y pastulas sobre piel eritematosa, en un
trayecto lineal siguiendo las lineas de Blaschko. Estas le-
siones predominan en las extremidades, pero el tronco, la
cabeza y el cuello también pueden verse afectados.

Estadio verrugoso. El 70% de los pacientes presenta
este estadio, que se desarrolla entre las seis semanas y seis
meses de vida. Pdpulas y placas de aspecto verrugoso, en
un arreglo lineal, sobre una base eritematosa son las lesio-
nes que caraccterizan esta fase.

Estadio de hiperpigmentacién. Presente en 90-98% de
los pacientes con IP, se desarrolla en los primeros meses
de viday desaparece durante la adolescencia. Las lesiones
son una distribucién lineal de placas café-grisiceas, con
atrofia y que incluso pueden aparecer en dreas donde los
estadios 1y 2 no se desarrollaron previamente.

Estadio de atrofia/hipopigmentacién. Entre 30 y 75%
de los pacientes con 1p se ven afectados. Esta fase se de-
sarrolla en la adolescencia, se mantiene en la edad adulta
y puede ser permanente. Es posible que se ven dreas de
hipopigmentacién, atrofia y ausencia de anexos, princi-
palmente en las extremidades.

Los hallazgos en el estudio histopatolégico varian de
acuerdo con el estadio en que se tome la biopsia. En el
primer estadio, la epidermis muestra espongiosis mode-
rada a severa, con exocitosis de eosinéfilos y la formacién
de vesiculas espongiformes que contienen en su mayoria
eosinéfilos y agregados de disqueratinocitos. En el segun-
do y tercer estadios, la espongiosis estd ausente. La hi-
perplasia epidérmica, con papilomatosis, células disque-
ratésicas y vacuolizacién de la capa basal corresponden al
segundo estadio. La presencia de melanéfagos y granulos
de pigmento meldnico en la dermis son los hallazgos pre-
dominantes en el tercer estadio. El cuarto estadio muestra
atrofia, disminucién en el nimero de melanocitos, ausen-
cia de anexos e hipocromfa.”

La IP no requiere tratamiento. Es necesario descartar
otros diagnésticos, donde se incluye cualquier enfer-
medad ampollosa que se presente en el periodo neona-
tal: infeccién por herpes simple, dermatitis de contacto
alérgica, liquen estriado, liquen plano lineal, psoriasis
lineal, nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal y
fitofotodermatitis." No es necesario el uso de antibiéticos
tépicos ni sistémicos puesto que la enfermedad es autoli-
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mitada.”>3 El uso de esteroides tépicos ha mostrado que
acelera la recuperacién del estadio 1. Es necesario des-
cartar alteraciones extracutineas para el tratamiento de
otras anomalias que puedan acarrear mayor morbilidad
al paciente.

En general, para pacientes del sexo femenino el pro-
néstico es bueno. Se describe la enfermedad como una
serie de fases que se suceden una a otra, sin embargo, en
la literatura se han reportado un par de casos de pacientes
que cursaron las cuatro etapas y que, tras la aplicacién de
vacunas, desarrollaron nuevamente lesiones en los sitios
antes afectados.”
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