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PRESENTACION DE CASO

Patron cutaneo pigmentario de disposicion lineal
en un nino, vitiligo segmentario vs. hipomelanosis de Ito

Linear disposition pigmentary skin pattern in a child, segmental
vitiligo vs. Hypomelanosis of Ito
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RESUMEN

Introduccion: algunas enfermedades dermatolégicas siguen disposicién con patrones
lineales. Con hipopigmentacién en la infancia se encuentran el vitiligo segmentario,
que sigue los dermatomas, aunque puede seguir las lineas de Blaschko y la
hipomelanosis de Ito, que a su vez sigue las lineas de Blaschko. Estas dermatosis son
infrecuentes en la practica dermatologica.

Objetivo: profundizar en los elementos diagndsticos que permiten diferenciar dos
dermatosis clinicamente caracterizadas por hipopigmentacién segmentaria lineal de
tipo blaschkoide y el tratamiento.

Presentacion del caso: a la consulta de Genodermatosis en Las Tunas acude un
niflo con maculas acrémicas en hemicuerpo izquierdo, sin otras alteraciones. Después
de ser evaluado por varias especialidades (Dermatologia, Genética, Pediatria,
Oftalmologia y Neurologia), se determina que solo presentaba afectacion cutanea, se
le realizé biopsia de piel, que corroboré el diagnéstico de vitiligo segmentario.
Conclusiones: se presenta el caso porque el vitiligo segmentario es infrecuente,
sigue un patrén lineal que puede ser diferenciado de otra dermatosis infrecuente,
como la hipomelanosis de Ito, y en el tratamiento es importante brindar apoyo
psicologico al paciente para favorecer la obtenciéon de mejores resultados con la
Melagenina Plus.

Palabras clave: mosaicismo cutaneo; vitiligo; hipopigmentacién; hipomelanosis de
Ito, lineas de Blaschko.
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ABSTRACT

Introduction: some dermatological diseases are still available with linear patterns.
In childhood with hypopigmentation can be found segmental vitiligo (which follows the
dermatomes although it can follow the lines of Blaschko), and Hypomelanosis of Ito
(which in turn follows the lines of Blaschko). These dermatoses are infrequent in
dermatological practice.

Objective: to deepen into the diagnostic elements that allows the differentiation of
two dermatoses clinically characterized by linear segmental hypopigmentation of
blaschkoid type and treatment.

Case presentation: a child attends to the consultation of Genodermatoses in Las
Tunas presenting acromic macules in left half of the body, without other alterations.
After being evaluated by several specialties (Dermatology, Genetics, Pediatrics,
Ophthalmology and Neurology), it was determined that only skin affectation was
present. A skin biopsy was performed, which corroborated the diagnosis of segmental
vitiligo.

Conclusions: The case is presented because segmental vitiligo is infrequent, it
follows a linear pattern that can be differentiated from another uncommon
dermatosis, such as Hypomelanosis of Ito, and in the treatment it is important to
provide psychological support to the patient to favor obtaining better results with
Melagenina Plus.

Keywords: cutaneous mosaicism; vitiligo; hypopigmentation; Hypomelanosis of Ito;
Blaschko lines.

INTRODUCCION

En la practica dermatoldgica es frecuente encontrar dermatosis en las que las lesiones
elementales se distribuyen siguiendo patrones de disposicién lineal. Dentro de las
dermatosis que siguen la distribucion lineal se encuentran las que afectan zonas
traumatizadas o cicatrizales, denominadas fenémeno isomoérfico de Kéebner, las que
siguen metameras nerviosas de tipo zosteriformes, las que afectan dermatomas y los
mosaicismos cutaneos.! Dentro de los mosaicismos cutaneos se encuentran los que
siguen las lineas de Blaschko, de bandas angostas o bandas anchas, en tableros de
ajedrez, filodes, en parches o patrén lateralizado.? En edades pediatricas, dentro de
las dermatosis hipopigmentadas que presentan patrones de disposicion lineal, se
encuentran el vitiligo segmentario y la hipomelanoisis de Ito.3

El vitiligo es una enfermedad idiopatica adquirida, que se manifiesta clinicamente por
la aparicion progresiva de maculas acrémicas.! Es una enfermedad degenerativa de la
piel en la que los melanocitos mueren; en consecuencia, se deja de producir melanina
en la zona donde ha ocurrido la muerte celular.*

La palabra vitiligo parece derivada del griego vitelius, que significa ternero, por la
semejanza de las manchas blancas de este animal con las manchas blancas del
vitiligo.® Ha sido reportado desde tiempos ancestrales; existe una descripcion en el
clasico médico latino de Medicina de Celsus durante el segundo siglo. En estudios
basados en la poblacién general, el vitiligo se produce en menos de un medio por
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ciento de la poblacion infantil.® Se clasifica en vitiligo no segmentario y vitiligo
segmentario.®

El vitiligo segmentario involucra solo un segmento del cuerpo. Generalmente
comienza en edades tempranas de la infancia, y se asocia frecuentemente con pelo
blanco.” Representa el 10 a 15 % de todos los tipos de vitiligo. Se define por su
distribucion unilateral y segmentaria, o en forma de bandas asimétricas de maculas
acromicas. Generalmente esta involucrado un Unico segmento, pero se han descrito
dos 0 mas segmentos con distribucion ipsi o contralateral.®

Se trata de una enfermedad plurifactorial, en la que determinados factores actdan
sobre personas predispuestas genéticamente,! aunque existen 3 hipdtesis para
explicar la patogenia del vitiligo: teoria autocitotéxica, neuroquimica y autoinmune.®
En el vitiligo segmentario generalmente ocurre con un patréon dermatomal,® aunque
puede disponerse siguiendo las lineas de Blaschko.® Esta observacion conduce a la
hipotesis neural que propone a ciertos mediadores quimicos liberados de las
terminaciones nerviosas, que pueden causar disminucion en la producciéon de
melanina.® Aunque el diagndstico es clinico, al realizar estudio histopatoldgico
prescindiendo del mecanismo, cuando se emplean tinciones especiales para la
melanina, tales como la plata o dopa, se observa que las lesiones bien establecidas
muestran que no hay melanocitos.®

El impacto psicolégico del vitiligo es profundo en la infancia. Las experiencias
negativas asociadas pueden incluir el temor a ser cuestionado sobre la propia
apariencia, burlas y acoso, ansiedad por la posibilidad de propagacién de la
enfermedad, interferencia con la maduracion emocional, depresion, e interferencia
con la socializacién.® En estos pacientes es de gran ayuda el uso de la terapia
cognitiva, en la cual el objetivo principal es el cambio de pensamientos negativos por
otros mas adaptativos.*©

En el mundo, para el tratamiento del vitiligo de inicio reciente, se ha logrado mejoria
con la fototerapia y tacrolimus tépico.’ Estas terapéuticas no estan disponibles en
todas las areas de salud en Cuba, sin embargo, para su tratamiento se ha utilizado la
Melagenina Plus.

Es un medicamento tdpico, que se obtuvo como resultado de las investigaciones
realizadas durante los afios 1968 a 1970 por el doctor Carlos Miyares Cao. Se aisla del
tejido placentario la bioestimulina BIOPLA RE-761, que es un factor
melanocitopoyético placentario de naturaleza proteica, capaz de producir la
estimulacion de la produccion de los melanocitos,®y se demostré en estudios
realizados, que ha sido efectivo en el 86 % de los casos tratados.!!

La hipomenalosis de Ito hace referencia a un conjunto de fenotipos neurocutaneos en
los que existen maculas hipopigmentadas que siguen las lineas de Blaschko, que
pueden asociarse o no a defectos neurolégicos, malformaciones y anomalias
cromosomicas. Esta enfermedad suele evidenciarse al momento del nacimiento. En
términos clinicos se distingue por maculas hipopigmentadas, de distribucion lineal o
anular, siguiendo las lineas de Blaschko -generalmente el tronco y las extremidades-
sin afectar las palmas, las plantas y las mucosas, bilaterales y simétricas.!? Las tres
cuartas partes de los individuos afectados presentan asociaciéon con anomalias del
sistema nervioso central, los ojos, el pelo, los dientes, la piel, las ufias, el sistema
musculoesquelético, los érganos interiores, incluso, la enfermedad poliquistica renal.
Los pacientes pueden manifestar deterioro psicomotor o mental, autismo,
microcefalia, facies tosca y orejas dismarficas.*34 A nivel mundial se estima que la
incidencia es de 1 x 8 000-10 000 habitantes.*
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Las lineas de Blaschko son un patrén cutaneo lineal descrito por Alfred Blaschko,
dermatdlogo aleman, que, en el afio 1901 presenta en el Séptimo Congreso de la
Sociedad Alemana de Dermatologia, sus observaciones sobre una rara condicién
dermatoldégica, que se distribuye siguiendo unos patrones bastante definidos: forma
de V en la parte alta de la espalda, con su vértice en el centro y hacia abajo; forma
de S itélica en el abdomen; forma lineal en extremidades; U invertida, si se sigue su
trayecto desde el térax; y, forma circular que confluye en la raiz nasal en la cara.®

Actualmente se sabe que las lineas de Blaschko no se corresponden con ninguna
estructura anatémica subyacente, ya sea arterial, venosa, linfatica o neural; tampoco
con las lineas de fusién embrionarias, o con los dermatomas, sino que son aquellos
trazos determinados por la migracion de células cutaneas durante la embriogénesis
desde la cresta neural, y corresponde a mosaicismos cutaneos pigmentarios.?

Criterios diagnésticos de la hipomelanosis de 1to propuestos por Ruiz-
Maldonado (1992)

- Criterio fundamental: existencia de maculas cutaneas lineales o parcheadas, de
caracter congénito o de adquisicién no hereditaria, muy temprana, que se extienden
por dos o mas partes del cuerpo.

- Criterios mayores: una 0 mas anomalias del sistema nervioso central, o una 0 mas
anomalias del sistema musculoesquelético.

- Criterios menores: dos o mas malformaciones congénitas fuera del sistema nervioso
central, o del musculoesquelético, y anomalias cromosdmicas.

- Diagnéstico definitivo: criterio fundamental, mas uno o mas criterios mayores, o 2 o
mas criterios menores.1?

Aungue la biopsia de piel no es diagnéstica en el estudio histopatolégico con tincién
de hematoxilina-eosina, puede mostrar piel que presente areas con reduccion del
pigmento melanico en las células basales junto con areas normales.? El cariotipo
normal en sangre no descarta la existencia de anomalias cromosémicas.®

El tratamiento requiere intervencion multidisciplinaria, que incluye dermatologos,
neurdlogos, genetistas, oftalmélogos y traumatoélogos, entre otros.'? Es importante el
seguimiento periodico desde la etapa pediatrica, pudiendo de este modo detectar a
tiempo anomalias que pueden ser corregidas con cirugia temprana o rehabilitacion
fisica, dependiendo de las caracteristicas de cada complicaciéon. El tratamiento de las
manchas de la piel, generalmente, no es especifico, aunque el dermatdlogo
aconsejara una proteccion solar para disminuir el riesgo de complicaciones por la
exposicién solar.”

El objetivo de esta presentaciéon ha sido profundizar en los elementos diagndsticos
que permiten diferenciar dos dermatosis clinicamente caracterizadas por
hipopigmentacién segmentaria lineal, de tipo blaschkoide, y el tratamiento.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 4 afos de edad, fototipo de piel Il, de procedencia urbana,
con antecedentes de buena salud, que desde los 3 afios comenz6 a presentar maculas
blancas en el lado izquierdo del hemitdrax, inicialmente pequefias. Fue valorado por el
dermatdlogo de su area de salud, y se le puso tratamiento con Melagenina Plus, con
una respuesta discreta y repigmentacion. Pasados unos 6 meses, luego de un estado
depresivo, la respuesta al uso de la melagenina se detuvo, y las maculas continuaron
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creciendo hasta confluir en una gran macula que ocupé gran parte de hemicuerpo
anterior y posterior, ademas de extremidad superior izquierda. Estaba asintomatico y
sin acompafarse de otras alteraciones o anomalias. Con este cuadro fue remitido a
Genética de su area de salud, y de esta, a la consulta mutidisciplinaria de
Genodermatosis en Las Tunas (Dermatologia, Genética, Pediatria, Oftalmologia,
Ortopedia, Neurologia y Psicologia) con un diagndstico probable de hipomelanosis de
Ito. A pesar de no mostrar manifestaciones ni anomalias extracutaneas, se procedi6 a
realizar chequeo oftalmolégico, estudio histopatoldgico y valoraciéon de los criterios
diagndsticos.

- Antecedentes patoldgicos personales: no se refirieron.

- Antecedentes patoldgicos familiares: no se refirieron.

- Reaccion a medicamentos: no se refirieron.

- Examen dermatoldgico: cuadro cutaneo monomorfo, localizado en hemicuerpo
izquierdo, incluyendo region anterior y posterior, ademas de extremidad superior
izquierda, dado por macula acrémica con signos de repigmentaciéon con maculas del
color de la piel en el interior de la macula acronica (figura).

- Examen neuroldgico y desarrollo psicomotor: normal.

- Examen oftalmolégico: fondo de ojo normal, sin alteraciones retinianas.

- Examen musculoesquelético: normal.

- Biopsia de piel: (17-7-11), que arroja al microscopio, ausencia de algunos
melanocitos en la capa basal, e infiltrado inflamatorio linfocitario perianexial. Informa:
vitiligo.

Fig. 1 A y B. Paciente con vitiligo segmentario, Motese que muestra
signos de repigmentacion con el uso de la Melagenina Plus, dentro de
la macula acrdmica.

Con el diagnéstico histopatoldgico, y teniendo en cuenta la disposicion de la macula y
la ausencia de criterios diagndsticos de hipomelanosis de Ito, se diagnosticé un vitiligo
segmentario.

Antes de retomar el tratamiento con la Melagenina Plus se consideré por Psicologia el
uso de psicoterapia cognitiva. Su implementacion favorecié que el paciente asumiera
aptitudes mas positivistas, y se retomo el tratamiento con la Melagenina Plus, y, sin
dudas, los resultados fueron mas favorables.
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DISCUSION

Se trata de un nifio que comienza con maculas hipopigmentadas que mostraban un
patron lineal localizado en hemicuerpo izquierdo, lo cual hizo pensar en la posibilidad
de dos dermatosis pigmentarias que aparecen en la infancia: el vitiligo segmentario y
la hipomelanoisis de Ito, ambas dermatosis son infrecuentes en la practica
dermatolégica, si se toma en consideraciéon que la incidencia del vitiligo a nivel
mundial es del 2 % de la poblacion,® y la forma segmentaria representa del 10 a 15
% de todos los tipos de vitiligo;® y en el caso de la hipomelanosis de Ito, se estima
que la incidencia mundial es de 1 x 8 000-10 000 habitantes.**

Entre estas 2 dermatosis el punto comudn es las maculas hipocrémicas que siguen un
patron lineal, pero en el vitiligo segmentario la disposicion es siguiendo los
dermatomas. Aunque puede seguir las lineas de Blaschko, afecta solo la piel sin otras
alteraciones, y en la histopatologia existe ausencia de melanocitos.>” En cambio, la
hipomelanosis de Ito suele presentarse al nacimiento, o en edades bien tempranas,
suele aparecer asociados a otras anomalias, aunque pueden presentarse sin
anomalias extracutaneas. Sigue el patréon de las lineas de Blaschko, suele crecer y
luego detenerse, y en el estudio histopatolégico estan presentes los melanocitos, pero
hay reduccién de la pigmentacién.1?.14.16

En el presente caso existian las maculas hipopigmentadas, de tipo acrémicas,
siguiendo un patrén lineal, sin otras alteraciones, con estudio histopatolégico que
mostré ausencia de melanocitos en la capa basal. Apoy6 el diagnoéstico de vitiligo
segmentario su respuesta terapéutica ante el uso de la Melagenina, que estimula la
melanocitopoyesis. El hecho de presentar una enfermedad macular que estéticamente
afea la piel, afecto la esfera psicologica del nifio, y esto podria explicar la disminucion
de la respuesta en el primer periodo de tratamiento con la Melagenina; sin embargo,
el uso de psicoterapia cognitiva favorecié que el paciente asumiera aptitudes positivas
respecto a su enfermedad, y mejoro la respuesta al tratamiento con la Melagenina.

En este estudio se ha coincidido con los criterios diagndsticos del vitiligo segmentario
planteados por otros autores, basandose en las maculas hipocrémicas o acrémicas
segmentarias, y la ausencia de melanocitos en la histopatologia.®” Al comparar los
criterios usados por Garcia F Aparicio en la presentacion de un caso hipomelanosis de
Ito sin afectacidon extracutanea, que se caracterizé solo por la presencia de las
maculas hipocrémicas,® no coincidieron con el presente caso los resultados del
estudio histopatolégico, lo cual reafirmé el diagndstico de vitiligo segmentario. En
relacion con el uso de la Melagenina Plus y la combinacion con técnicas
psicoterapéuticas de terapia cognitiva, los resultados fueron alentadores, coincidiendo
con autores que apoyan el uso de estas terapias.%?

Se concluye que es infrecuente el caso que se presenta, porque el vitiligo segmentario
sigue un patron lineal que puede ser diferenciado de otra dermatosis infrecuente,
como la hipomelanosis de Ito, y en el tratamiento es importante brindar apoyo
psicolégico al paciente para favorecer la obtencion de mejores resultados con la
Melagenina Plus.
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