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Hipermelanosis nevoide lineal y en remolinos.
Presentacion de un caso

Dr. José Alvaro Pefialoza Martinez,* Dra. Elizabeth Barrios Ganem,**

Dra. Josefa Novales Santa Coloma***

RESUMEN

La hipermelanaosis nevoide lineal y en remolinos se caracteriza por la aparicion progresiva durante los dos primeros afios de
vida, de manchas hiperpigmentadas lineales y en remolinos siguiendo las lineas de Blaschko, sin eventos inflamatorios
previos. Histologicamente se observa una hiperpigmentacion difusa de la capa basal de la epidermis y melanocitos
prominentes o vacuolados, sin incontinencia del pigmento o melandfagos dérmicos. Esta alteracion debe ser diferenciada
de laincontinencia pigmenti, los nevos epidérmicos sistematizados, la hipomelanosis de Ito y de las quimeras o0 mosaicis-

mos cromosdmicos.

Se comunica el caso de un paciente con hipermelanosis congénitalineal y en remolinos.

Palabras clave: Hipermelanosis nevoide lineal y en remolinos, hiperpigmentacion.

ABSTRACT

Linear and whorled nevoid hypermelanosis is characterized by the progressive appearance during the first two years of life
of linear and whorled hyperpigmentation following Blaschko lines, without previous inflammatory events. The histologic
examination shows an increased diffuse hyperpigmentation of the basal layer of the epidermis and prominent or vacuolation
of melanocytes, with no pigment incontinence or dermal melanophages. This condition must be differentiated from
incontinentia pigmenti, early systematized epidermal nevus, hypomelanosis of Ito and chimerism or mosaicism.

We present the case of a patient with congenital linear and whorled hypermelanosis.

Key words: Linear and whorled nevoid hypermelanosis, hyperpigmentation.

INTRODUCCION

La hipermelanosis nevoide lineal y en remolinos (HNLR)
fue descrita por primera vez en 1988 por Kalter et al.
Estos autores comunicaron las caracteristicas de esta
entidad: a) manchas hiperpigmentadas lineales y en
remolinos distribuidas de manera asimétrica siguiendo
las lineas de Blaschko; b) aparicion de las lesiones en
las primeras semanas de vida; c¢) incidencia esporadi-
ca; d) sin lesiones inflamatorias o palpables previas; e)
extensién gradual de las lesiones durante los dos pri-
meros afios de vida y estabilizacion posterior; f) sin afec-
cion de palmas, plantas y mucosas; g) posible asocia-
cion con alteraciones congénitas; e (h) hiperpigmenta-
cion de la capa basal y melanocitos prominentes o va-
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cuolados, sin incontinencia del pigmento o melanéfa-
gos dérmicos en el examen histolégico.!

Anteriormente se describieron casos similares bajo
otras denominaciones: hiperpigmentacion reticulada dis-
tribuida de forma zosteriforme por lijima et al, nevo zos-
teriforme lentiginoso por Matsudo et al, e hiperpigmen-
tacion semejante a una cebra por Alimurung et al.?

La denominacién que consideramos mas oportunay
gue parece mas aceptada en las Ultimas publicaciones
es la propuesta por Kalter et al y utilizada por Bjérngen
et al y otros autores.

CASO CLINICO

GGH, paciente masculino de 6 afios de edad, estudian-
te de primaria, originario y residente de México, D.F,,
acudio por presentar una dermatosis diseminada a cara,
a nivel de frente, region interciliar y mejillas; torax y ab-
domen en todas sus caras; brazos y antebrazos en sus
superficies extensoras; muslos y piernas en todas sus
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caras. Bilateral y asimétrica. La dermatosis esta consti-
tuida por multiples manchas hiperpigmentadas, de co-
lor café claro, que varian entre 5 a 30 cm, lineales y en
remolinos, que siguen las lineas de Blaschko. Evolu-
cién crénica y asintomatica (Figuras 1, 2y 3).

Resto de piel y anexos: Se encontré aumento del
vello corporal en antebrazos, cara posterior del térax y
region lumbosacra.

Al interrogatorio refiere haber iniciado hacia el pri-
mer afio de edad con la aparicion gradual de manchas
color café en cara, pecho, brazos y piernas hasta los
dos afios en que dejaron de aparecer nuevas lesiones;
las manchas fueron aumentando de tamafio con el cre-
cimiento del paciente. La madre referia no haber obser-
vado la existencia de lesiones previas como vesiculas.
No hubo ingesta o aplicacién de medicamentos.

El resto de la exploracién general, neuroldgica,
oftalmolégica y odontolégica fue normal.

La exploracion ortopédica reveld una discreta
cifoescoliosis.

Sin antecedentes de importancia para su padecimien-
to actual.

Con el diagnéstico inicial de incontinencia pigmenti
vs hipermelanosis nevoide lineal y en remolinos se rea-
liz6 una biopsia cutanea incisional, la cual mostré al
estudio histolégico una hiperpigmentacion de la capa
basal, mas evidente con la tincién especial de Fontana-
Masson. No se observo caida del pigmento melanico ni
melanofagos en la dermis (Figuras 4 y 5).

El resto de los examenes complementarios estuvie-
ron dentro de la normalidad.

Diagnéstico definitivo: Hipermelanosis nevoide li-
neal y en remolinos.

Plan: Educacion sobre esta entidad dermatologica y
consejo genético.

DISCUSION

La HNLR es una entidad que consiste en la presencia
de manchas hiperpigmentadas que siguen las lineas
de Blaschko que aparecen de forma progresiva tras el
nacimiento y durante la primera infancia. Posteriormen-
te, el cuadro se estabiliza para, en algunos casos, dis-
minuir la intensidad de la pigmentacion.?

Las lineas de Blaschko no tienen relacion alguna con
trayectos nerviosos, zonas de drenaje linfatico o zonas
de vascularizacion cutdnea. Como figura en la descrip-
cién original “...es un sistema de lineas en la superficie
del cuerpo humano que siguen los nevos lineales y al-
gunas dermatosis”. Actualmente se considera que las
lineas de Blaschko representan rutas normales de mi-

gracion de las células cutaneas a partir del inicio de la
embriogénesis.®>* Desde su descripcion inicial, s6lo se
han comunicado pocos casos de HNLR, dos de los cua-
les son de tipo familiar.® Sin embargo, después de reali-
zar una revision de la literatura, encontramos algunos
casos descritos con caracteristicas clinicas y patologi-
cas similares pero con diferentes denominaciones: Ma-
tsudo et al.® describieron el caso de un infante con una
hiperpigmentacién semejante a una cebra en asocia-
cién con multiples alteraciones congénitas, incluyendo
defectos del tabique interauricular, dextrocardia, atresia
de auriculas y retardo del crecimiento. Estos autores
utilizaron el término de nevo zosteriforme lentiginoso.
lijima! describié los casos de dos nifias, una de 4 me-
sesy otra de 5 afios, con una hiperpigmentacion reticu-
lar distribuida en forma zosteriforme. Este término re-
sulta inapropiado ya que la distribucion de las manchas
corresponde a las lineas de Blaschko las cuales no si-
guen el trayecto de los dermatomas. Ment et al” descri-
bieron el caso de un nifio con una hiperpigmentacion
en remolinos, con bandas de hipopigmentacion, altera-
ciones en la funcién de las células T, paladar hendido y
persistencia del conducto arterioso. Kubota et al repor-
t6 el caso de una adolescente de 15 afios con HNLR
asociada con mosaicismo de los cromosomas, y con
clinica de amenorrea, hipomastia y masculinizacién.!®

Coincidimos con otros autores en que todos estos
casos deben unificarse bajo el mismo nombre, el mas
apropiado es el de HNLR. Bajo este término, deben in-
cluirse dos presentaciones clinicas que corresponden al
mismo espectro: a) la presentacion clinica caracteristica
descrita por Kalter et al., con aparicion del cuadro en las
primeras semanas de viday con lesiones generalizadas,*
y b) los casos de afeccion unilateral, con compromiso de
un solo cuadrante del cuerpo y aparicion tardia de las
manchas, aproximadamente en la segunda década de la
vida. Estos ultimos casos han sido reportados con el nom-
bre de hiperpigmentacion progresiva cribiforme y
zosteriforme. También se han reportado casos limitrofes
entre estas dos formas de presentacion clinica.®

Los hallazgos histopatoldgicos son los mismos para
los dos tipos sefialados. Las biopsias cutaneas mues-
tran una hiperpigmentacion difusa del estrato basal con
melanocitos vacuolados. No hay degeneracion de las
células basales, incontinencia del pigmento o melané-
fagos en la dermis. Los estudios por microscopia elec-
trénica muestran un aumento en el nimero de las mela-
nosomas en el citoplasma de los queratinocitos.!2

Las pruebas complementarias, hemograma, bioqui-
mica, pruebas hepaticas, renales y estudios neuroldgi-
cos se hallan dentro de la normalidad, si exceptuamos
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Figuras 1, 2 y 3. Aspecto clinico de las lesiones: multiples manchas hiperpigmentadas lineales y en remolinos siguiendo las

lineas de Blaschko.

Figura 4. Hiper-
pigmentacion di-
fusa del estrato
basal. No existe
incontinencia del
pigmento. (H.E:
20X).

el hallazgo esporadico de eosinofilia en el trabajo de
Kalter et al.?

La patogénesis de la HNLR se desconoce, sin em-
bargo, Kalter et al sugiere la posibilidad de que pueda

Figura 5. Hiper-
pigmentacion di-
fusa del estrato
basal. Tincién de
Fontana-Masson.

ser debida a mosaicismos. La existencia de casos fami-
liares apoya la posibilidad de que un factor genético
pueda estar involucrado en la patogénesis de esta en-
fermedad.® Recientemente, Hassab et al,® descubrie-
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ron el caso de una nifia con paralisis cerebral e HNLR,
sugiriendo que el mosaicismo de las células neuroecto-
dérmicas pudiera ser la causa.

El diagnéstico diferencial de la HNLR debe realizar-
se con otras dermatosis con lesiones pigmentarias que
sigan las lineas de Blaschko, como la incontinencia pig-
menti, la hipomelanosis de Ito, el sindrome de Naegeli-
Franceschetti-Jadassohn, la dermopatia pigmentosa
reticularis en los casos generalizados, los nevos epi-
dérmicos y las quimeras y mosaicismos cromosomicos.

La hipomelanosis de Ito se hereda de forma autoso-
mica dominante, se caracteriza por manchas hipocroé-
micas en lineas y remolinos que siguen las lineas de
Blaschko presentes desde el nacimiento aunque pue-
den progresar mas tarde. Ademas es habitual la aso-
ciacion con alteraciones del sistema nervioso central,
musculoesquelético, dentarias y oculares.?#

La incontinencia pigmenti probablemente es la en-
fermedad que ofrece mas dificultades en el diagndsti-
co. Se trasmite ligada al cromosoma X. Las alteracio-
nes cutaneas casi siempre estan presentes desde el
nacimiento y se reconocen tres estadios clinicos: am-
pollas, papulas y lesiones verrucosas, e hiperpigmen-
tacion de secuencia y duracion variables. La ausencia
de los dos primeros estadios no excluye la enferme-
dad, ya que hasta en el 14% de los pacientes las lesio-
nes pigmentarias pueden aparecer sin lesiones infla-
matorias, sugiriendo una progresion intrauterina de la
enfermedad. La diferenciacién es posible en base a la
histologia, ya que en la incontinencia pigmenti es tipi-
co encontrar incontinencia del pigmento melanico y
melandéfagos en la dermis.?

El nevo epidérmico muestra en el estudio histopato-
I6gico un patrén de hiperqueratosis y acantosis, a me-
nudo asociadas con papilomatosis. Clinicamente, se
presenta en el neonato como manchas de color rosado
o ligeramente hiperpigmentadas que posteriormente
tienden a hiperpigmentarse y adquieren un aspecto mas
Verrucoso.?

Las quimeras y mosaicismos, presentan clinica mas
intensay abigarrada, frecuentemente se asocian a otras
manifestaciones mas graves, como alteraciones del sis-
tema nervioso central, cardiacas o malformaciones. El
estudio cromosOmico permite su diagndstico.?

El sindrome de Naegeli-Franceschetti-Jadassohn es
un trastorno que se hereda de forma autosémica domi-
nante. Se presenta en los primeros afios de vida como
una hiperpigmentacion reticular que puede ser exten-

sa, pero afecta principalmente el cuello y axilas y no es
precedida por fenémenos inflamatorios. Con frecuencia
se observa queratodermia difusa con levantamientos
puntiformes o lineares y ausencia de dermatoglifos, ufias
distréficas o en almendra, hipohidrosis o anhidrosis con
intolerancia al calor.!

La dermatopatia pigmentosa reticularis es un tras-
torno raro, autosémico dominante y se caracteriza por
una hiperpigmentacion reticular principalmente en el
tronco y otras alteraciones como onicodistrofia, alope-
cia, pigmentacion de la mucosa oral, alteraciones ocu-
lares, ausencia de los dermatoglifos, hiperqueratosis
palmoplantar, hipohidrosis, aspecto ictiosiforme gene-
ralizado, placas eritematosas y atréficas con descama-
cion sobre las articulaciones. Se ha reportado la pre-
sencia de enfermedad periodontal grave y la formacion
de bulas trauméticas.*

En resumen, hay multiples dermatosis congénitas que
presentan un patrén lineal y en remolinos de pigmento.
Es importante tener en mente esta entidad de reciente
descripcion para diferenciarla de otras alteraciones que
tienen pronosticos diferentes.
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