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Resumen

Reportamos el caso de un hombre de 19 afios de edad con
lesiones lineales, verrugosas e hiperqueratésicas que se distri-
bufan siguiendo las lineas de Blaschko, localizadas en hemi-
tronco derecho. La biopsia cutdnea demostré hiperqueratosis
epidermolitica. El interés del caso es la expresion clinica de la
hiperqueratosis epidermolitica y remarcar la importancia del
asesoramiento genético debido a la posibilidad de afectacién

ABstracT

We report the case of a 19 year old man with linear, warty
hyperkeratotic lesions distributed along the lines of Blaschko,
located in right hemi-trunk. Skin biopsy showed epidermolytic
hyperkeratosis. The interest of this case is the clinical expression
of epidermolytic hyperkeratosis and emphasize the importance
of genetic counseling due to the possibility of involvement of
offsprings with greater forms of ichthyosis.

de la descendencia con formas mayores de ictiosis.

INTRODUCCION

| nevo epidermolitico es una entidad

inusual, aparece generalmente al na-
cer, aunque puede surgir en la tercera dé-
cada de vida. Esta entidad puede traducirse
en la descendencia en una eritrodermia
ictiosiforme congénita ampollosa.

CASO CLINICO
Enfermedad actual

Reportamos el caso de un paciente de sexo
masculino de 19 afos de edad que consultd
a nuestro nosocomio por presentar lesiones
lineales, asintomaticas en hemitronco de-
recho, presentes desde el ano de edad. El
paciente no presentaba antecedentes pato-
l6gicos, ni eritema o lesiones ampollares en el
momento del nacimiento o después del mis-
mo. No tenia familiares comprometidos con
lesiones de piel de similares caracteristicas.

Exploracion fisica

Al examen fisico se observaron papulas ve-
rrugosas e hiperqueratésicas color marrén

confluentes que seguian las lineas de Blaschko,
localizadas en hemitronco derecho y que se exten-
dian al miembro superior homolateral, con limite
en la linea media (Figura 1).

Diagnéstico

Se realizé biopsia cutanea por punch de una de las
lesiones. La histopatologia mostré hiperqueratosis
compacta con zonas de orto y paraqueratosis,
degeneracion vacuolar y granular de las capas es-
pinosa y granulosa de la epidermis, en dermis leve
infiltrado inflamatorio perivascular (Figuras 2 y 3).
Los hallazgos histolégicos fueron caracteristicos de
hiperqueratosis epidermolitica. Con la histologfa
y la clinica se realizé diagnéstico de nevo epider-
molitico.

Tratamiento

Se realiz6 tratamiento con emolientes t6picos,
presentando leve mejoria de las lesiones.

COMENTARIOS

Nuestro paciente presenta un nevo epidermolitico
(NE), también conocido como nevo epidérmico
sistematizado, el cual se caracteriza por seguir las
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lineas de Blashcko de forma unilateral o bilateral. EI NE se
produce por una mutacion postcigotica de las citoquerati-
nas 1 o 10 y aparece de manera espontdnea.’

En la histologia encontramos hiperqueratosis epidermo-
litica, un patrén de reaccién patoldgica de la piel descripto
por Frosty Van Scott,® el cual se caracteriza por hiperquera-
tosis compacta del estrato c6rneo; vacuolizacion perinuclear
de queratinocitos en el estrato espinoso y granuloso.'®®

Figura 1. Nevo epidermolitico. Papulas verrugosas de distribucion
lineal que siguen las lineas de Blaschko.

Figura 2. Histologia. Tincion con hematoxilina-eosina 5 x. Hiperque-
ratosis epidermolitica.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

En la microscopia electronica se observan filamentos de
queratina anormales y agrupamiento de tonofilamentos.?

Segtn el consenso sobre ictiosis realizado en Francia
en 2009, se clasifica al nevo epidermolitico dentro de las
ictiosis no sindromaticas queratinopaticas menores.** La
eritrodermia ictiosiforme ampollar congénita o ictiosis
epidermolitica es la forma mayor de las ictiosis querati-
nopdticas y se produce por una mutacién en los genes
KTRT y KTR 10 que codifican las citoqueratinas 1y 10
respectivamente, presenta una herencia autonémica
dominante y comienza desde el nacimiento con lesiones
ampollares (Tabla 1)."5°

Figura 3. Histologia. Tincion con hematoxilina-eosina 10 x. Hiperque-
ratosis compacta, degeneracion vacuolar de las capas espinosa y granu-
losa de la epidermis, en dermis leve infiltrado inflamatorio perivascular.

Tabla 1. Ictiosis queratinopaticas.

Ictiosis Nevo
Ictiosis epidermolitica epidermolitico
Herencia Autosémica Forma esporadica

dominante, 100% Mecanismo de

penetrancia mosaico

Riesgo de aparicién Puede tener descen-

en la descendencia: dientes con ictiosis

50% epidermolitica
Mutacion Citoqueratinas 1y 10 Postcigotica de
genética citoqueratinas 1y 10
Manifestaciones Se expresa en el Sin ampollas,
clinicas recién nacido con sigue las lineas de

enfermedad ampollar
extendida, piel ictio-
siforme con grandes
areas de hiperque-
ratosis

Blaschko, unilateral
o bilateral
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Paller et al. estudiaron a tres pacientes con nevo
epidermolitico que tenian hijos afectados con ictiosis
epidermolitica, los padres presentaban mutaciéon del
gen de la queratina 10 en los queratinocitos, pero
no en el resto de poblaciones celulares. En cambio,
encontraron dicha mutacién en queratinocitos, fibro-
blastos y sangre de los hijos con ictiosis epidermolitica.
Es decir, demostraron que un mosaico se transmitié
a la descendencia como un individuo genéticamente
homogéneo para dicha mutacién. Si la mutacién afecta
a la linea germinal se transmite de modo autosémico
dominante a la descendencia en forma de ictiosis
epidermolitica.’

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

CONCLUSION

Elinterés del caso es mostrar el nevo epidermolitico como
forma de ictiosis queratinopdtica menor y remarcar la
importancia del asesoramiento genético en estos casos
por la posibilidad de afectacién de la descendencia con
formas mayores de ictiosis.
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