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RESUMEN 

La hipomelanosis de ha es una hipopigmentación de patrón bizarro en diversas partes de la 

piel, asociado en más del 70% a otras manifestaciones extracutáneas. En nuestro hospital se 

revisaron diez casos de la consulta externa dermatológica, de Enero de 1993 a Diciembre 

de 1994. Cinco niños y cinco niñas. La edad promedio fue de cuatro años (6 meses-11 

años). Las lesiones cutáneas aparecieron en todos antes del primer año de edad. Se 

realizaron solo seis biopsias compatibles con disminución en el número de gránulos de 

melanina. Las manifestaciones extracutáneas se presentaron en siete de los pacientes con 

predominio de los sistemas neurológico y musculoesquclético, en menor frecuencia (uno ó 

dos) el oftalmológico, cardiológico o endócrino. La mayoría requirió de un estudio y 

manejo multidisciplinario. En ningún caso existió antecedentes de parientes afectados por 

lo que el estudio cromosómico no se realizó en todos los pacientes. Concluimos que en esta 

patología por la alta asociación con otras alteraciones extracutáneas obliga a la valoración y 

manejo multidisciplinario. 
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ABSTRACT 

Hypomelanosis of Ito is a courageous type of hypopigmentation in different part of the 

skin. It's associated in more of the 70 % with other extracutaneous disorders. In our 

hospital, we reached a ten cases from the dertnatologic out-patients to January of 1993 at 

December of 1994. Five males and five females. The means age was four years (6 mouth-

11 years). The cutancous injuries appeared before the first bith in all of them. We only 

realized a six biopsies in which these were compatibles with a poor numbers of melanic 

granules. The extracutaneus disorders were presented in seven of the patients with attack 

preference of the neurological and muscleskeletic systems and in less frequent (one or two) 

ophtalmologic, cardiologic or endocrinologic systems. The majority of the patients required 

a multidisciplinary studies and treatments. In any cases were not antecedente of relatives 

affected, for that the chromosomic study does not realized in all patients. We conclude, 

because this disease has high association with other extracutaneous disordcrs, we must 

obligation to evaluted it with multidisciplinary fonn prior to treatment. 
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ANTECEDENTES 

La hipomelanosis de lto es un padecimiento fundamentalmente dermatológico que ocupa el 

tercer lugar dentro de los síndromes neurocutáneos (1 ). Su incidencia tanto nacional como 

mundial aunque poco conocida se considera baja calculándose en un caso por cada 8000 a 

10000 pacientes en hospitales pediátricos generales (2,3). Este raro trastorno fue descrito por 

primera vez en 1952 por ¡lo en una mujer japonesa de 21 años (4). Sin embargo, no fue sino 

hasta 1973 en que Jelinek (5) al reportar tres casos de IPA y hacer un análisis crítico de la 

literatura en que le da el fundamento clínico y patológico de esta entidad y la nombra 

"Hipomelanosis de Do". 

Las alteraciones en la hipomelanosis de Do son predominantemente cutáneas y 

presentes desde el nacimiento (6) o durante el primer aflo de vida (7). Esta dennatosis se 

presenta generalmente en forma diseminada con afección primariamente en el tronco, 

ocasionalmente extremidades y rara vez la cara. (1,6,8). Se caracteriza por presentar 

múltiples manchas hipo o acrómicas de tamaño variable bien delimitadas, confluentes, con 

disposición en remolino y dando un aspecto de "salpicado o de pastel de mármol". Cuando 

se presentan en la espalda algunos autores lo han descrito como la silueta de un "abeto 

invertido" (H. Puede ser bilateral ó unilateral, simétrica ó asimétrica, pero siempre siguen 

las líneas de Blaschko (1,6,8). 

Aunque la despigmentación puede presentarse como manifestación única, en casi el 70 

% de los casos está asociado a otras anomalías extracutáneas (3,7,9.12,), tales como: 

neurológicas, musculoesqueléticas y oculares (2,3,7,9"15) y con menor frecuencia afecciones 

cardiovasculares (3) y endocrinológicas (16), 

Por lo anterior, ante la baja prevalencia de esta enfermedad y a que se asocia en gran 

parte con otras manifestaciones extracutáneas, aunado a que en nuestro hospital se maneja 

la interdisciplinaridad y manejo integral de los pacientes, nos enfocamos en la búsqueda de 



6 

la profundización del estudio en nuestros pacientes con el fin de determinar el grado de 

afectación por cada uno de los sistemas involucrados 
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OBJETIVOS 

Objetivo general. 

Realizar una revisión de la literatura y describir los casos con 1 lipomelanosis de Ro 

diagnosticados en el Hospital de Pediatría Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el 

periodo de tiempo comprendido de Enero de 1993 a Diciembre de 1994. 

Objetivo específico. 

Describir la frecuencia de presentación de las manifestaciones cutáneas y extracutáneas de 

la Hipomelanosis de Ito. 
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MATERIAL Y MÉTODO 

TIPO DE ESTUDIO: Serie de casos. 

Se reunieron a un total de,diez pacientes con diagnóstico de certeza de I lipornelanosis de 

Ito, atendidos en el Servicio de Dermatología del Hospital de Pediatría del Centro Médico 

Nacional siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social en el período comprendido de 

Enero de 1993 a Diciembre de 1994. Se registraron los datos de edad, sexo, antecedentes 

familiares, edad de aparición de las lesiones, la descripción de las manifestaciones cutáneas 

y la presencia de alteraciones en otros sistemas (extracutáneos). Los datos generales y la 

descripción de las lesiones se recolectó de acuerdo a la valoración realizada por nosotros. 

Las alteraciones a otros sistemas se obtuvieron de las notas de valoración por cada uno de 

los servicios de subespecialidad como fueron: neurología, genética, medicina física y 

rehabilitación, ortopedia, oftalmología, cardiología, radiología, electrodiagnóstico y 

endocrinología. 

Los datos fueron recolectados en una base de datos en el paquete Epi Info V5.1 y 

obtuvimos frecuencias simples y porcentajes. 
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RESULTADOS 

Durante el periodo comprendido de Enero de 1993 a Diciembre de 1994, se recolectaron un 

total de diez pacientes con diagnóstico clínico de Hipomelanosis de lto. (Tablal) Todos 

ellos captados en la consulta externa del servicio de Dermatología Pediátrica. 

Consideraciones generales: 

La mediana de la edad de nuestra población fue de cuatro años, con limites de seis meses 

a once años. 

No existió diferencias en cuanto a la distribución por sexos. 

Solo en un paciente se refirió el antecedente de una tía materna con lesiones similares a 

las descritas en la niña, que hicieron suponer que padecía también de Hipomelanosis de no. 

Sin embargo, no se tuvo la certeza dado que no se le estudió. 

La edad de inició fue detectada en ocho de los pacientes en esta serie al nacimiento, 

los otros dos casos fueron a los cinco meses y cuatro anos. 

Lesiones cutáneas: 

Todos nuestros pacientes manifestaron lesiones hipopigmentarias de aspecto lineal o en 

pincelazos que seguían las lineas de Blaschko. 

Las lesiones cutáneas fueron diseminadas en todos los pacientes. En cinco de los casos 

se involucraron dos segmentos corporales, en otros tres hieren tres segmentos y en dos 

hasta cuatro. 
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Los segmentos mas afectados fueron en primer lugar el tórax 70%, seguido del 

abdomen y las extremidades inferiores en un 60%, extremidades superiores 40 %, cara en el 

20 % y en último término la espalda en solo el 10% de los pacientes. 

En cuanto a la distribución existió un ligero predominio de las formas asimétricas 

(60%) y el comportamiento bilateral (60%) (tabla 1). 

En ninguno de nuestros pacientes se encontró a la búsqueda intencionada lesiones 

vesiculares, ampollosas ó verrugosas sugestivas de Incontinentia Pigmenti, 

Por problemas técnicos solo se pudo realizar la biopsia cutánea en seis de nuestros 

pacientes. En todos se encontró que la población de melanocitos en la capa basal de la 

epidermis era subjetivamente normal, pero con disminución de los gránulos de melanina 

intracitoplasmáticos. En un paciente se reportó la existencia de prolongaciones dendríticas 

pequeñas aunado a los hallazgos mencionados, Es importante destacar que en ninguna 

biopsia se evidenció presencia de células inflamatorias (tabla 2). 

En ninguno de los pacientes se pudo documentar la existencia de otras lesiones cutáneas 

asociadas a este síndrome. 

Lesiones extracutáneas: 

Las manifestaciones extracutáneas fueron documentadas en la mayoría de nuestros 

pacientes, ya que solo en tres pacientes tuvieron las lesiones hipopigmentarias como la 

única manifestación de Ilipomelanosis de Ro. 



De los siete pacientes con manifestaciones extracutáneas encontramos que tres tenían 

afección a otro sistema, un paciente presentó dos sistemas, otros dos pacientes tuvieron 

tres y en un último cinco. 

Los sistemas mas involucrados fueron cl nervioso y el musculoesquelético (cinco), 

seguidos del oftalmológico y endocrinológico (dos), y el aparato cardiovascular (uno). 

El principal compromiso neurológico fue el retraso psicomotor en cuatro pacientes, de 

los cuales solo a tres se les realizó estudio tomográfico, estos mostraron atrofia cerebral. En 

dos pacientes el estudio electroencefalográfico se reportó anormal aunque solo en uno habla 

evidencia clínica de crisis convulsivas. El retraso mental fue asociado en un paciente al 

síndrome de Turner y en otro a probable síndrome de Rett. En este último paciente se 

realizó resonancia magnética que demostró la existencia de disgenesia de cuerpo calloso 

con colpocefalia. 

Las manifestaciones musculoesqueléticas fueron predominantemente alteraciones en 

miembros inferiores, como fueron el pie valgo, plano ó asimetrías. 

En nuestra serie solo se encontró alteraciones oftalmológicas en dos pacientes, uno con 

ametropía referido como astigmatismo miópico. El otro paciente cursó con endotropia 

alterna asociada al síndrome de Rett. 

En otros sistemas la frecuencia de afectados fue mínima. Llamarnos la atención a la 

existencia de un niña con cardiopatía congénita del tipo de persistencia de conducto 

arterioso. 

Evaluación genética: 



12 

Todos nuestros pacientes fueron evaluados por el servicio de Genética de nuestro 

hospital. Solamente al paciente con síndrome de Turner se le realizó cariotipo, el cual 

reportó una carga cromosómica de 45 XO 21p. Fue considerada como una mutación de novo 

ya que en los padres no se encontró anormalidades cromosómicas. En los demás pacientes 

se consideró que no era necesario el estudio dada la falta de antecedentes familiares. 



Hipomelanosis de Ito(lesiones hipopigmentadas 
lineales que siguen las lineas de Blaschko.) 
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DISCUSIÓN 

La hipomelanosis se ha considerado una enfermedad rara, ya que la mayoría de los 

reportes en la literatura se han referido a esta entidad como casos aislados o familiares. Es 

por ello que el reporte de series de casos permite una mejor contrastación de las 

manifestaciones tanto cutáneas como extracutáneas. 

Las primeras series grandes han sido reportadas por los Japoneses (13), de ahí a la fecha 

en varias partes del mundo se han reportado series de entre 10 a 48 pacientes (2,3.9,12). Es 

por ello que consideramos adecuado el informar nuestra serie, que aunque consta de diez 

pacientes, estos fueron recolectados en tan solo dos años. Esta significancia esta en 

relación a que en otros estudios como el de Ruiz-Maldonado y col (3) se calculó una 

frecuencia de un paciente pediátrico con III por cada 790 niños vistos en la consulta 

externa demiatológica pediátrica en general, nuestra población de la consulta pediátrica 

dermatológica es de 1150 pacientes al año, por lo que se esperaría un registro de un 

paciente con HI por cada año. La explicación a esta mayor incidencia es el hecho de que 

nuestra consulta dematológica es de referencia a un tercer nivel de atención. 

Nuestros pacientes fueron referidos en general en forma tardía, ya que la mediana de 

edad encontrada fue de cuatro años, a pesar de que la edad de inicio de las manifestaciones 

cutáneas fue referido al nacimiento en el 80 % de los casos. Este inicio de presentación 

concuerda con lo reportado en las series mas grandes en donde Schwartz y col (9) refiere el 

60%, Castroviejo y col (2) el 70% y Ruiz Maldonado y col (3) el 51%. Estos datos 

contrastan con otras series como la de Glover y col (12) en que solo un 10 % lo presentó al 

nacimiento. En general se acepta que las lesiones inician antes de los cuatro años de edad 

(3,6,9,12). 

Aunque en Japón se ha descrito series de pacientes con franco predominio del sexo 

femenino (13), en el resto del mundo parece no existir alguna predilección (3,9,12,)  En las  
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series hechas en México corno la de Ruiz-Maldonado y col (3) y la nuestra no existió 

diferencia con el sexo. 

Al considerar los antecedentes familiares de pacientes con afecciones cutáneas 

semejantes, en nuestra serie solo existió la sospecha de una tía de primer grado, en la cual el 

diagnóstico no fue confirmado. En la literatura se han informado de casos familiares, pero 

estos han sido corno reportes aislados, ya que en las series grandes la frecuencia de 

afectación de familiares en baja (3,932). Es por ello que hay autores que han sugerido que el 

estudio citogenético debe de realizarse solo cuando hay por lo menos dos miembros 

afectados en la misma familia (3,5,17.24). 

El diagnóstico de este padecimiento es ante todo clínico; cuando hay lesiones 

hipopigmentadas lineales, en espirales o en parches y que siguen las lineas de Blaschlco(8). 

Estas lesiones se presentaron en todos nuestros pacientes como una dermatosis diseminada 

con predominio de afección del tórax y abdomen. Características referidas en todas las 

series (1.2.93233). 

Las presentaciones inusuales de afectación a cara fueron vistos en nuestra serie en dos 

casos compatible con lo reportado (3,6). 

El comportamiento uní ó bilateral de las lesiones, también ha sido ya descrito en otras 

series con la misma frecuencia que nosotros, con predominio leve hacia las formas 

bilaterales (338). 

Es de llamar la atención que no se encontraron otras manifestaciones cutáneas distintas a 

las de la 1-II. A pesar de que Castroviejo (2) lo reporta en un 33 % de sus pacientes y Ruiz-

Maldonado en un 19.5 % en México (3). 

Como se refirió en los resultados, la biopsia cutánea solo se realizó en seis de los 

pacientes. Encontramos que predominó el patrón histológico de disminución de tan solo los 

gránulos de melanina sin afección al número de melanocitos. Este es el patrón mas 

reportado en la literatura (6,12,13.18.25), pero se han observado casos en que hay además 

disminución en el número de melanocitos (1,6,19,26) 
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Uno de los objetivos que motivaron este análisis, fue el dar mas evidencia de la afección 

multisistémica asociada en estos pacientes que amerita el estudio multídisciplinario. De esta 

manera el 70 % de nuestros pacientes mostró un compromiso de por lo menos otro sistema. 

En otras series el compromiso a otros sistemas fue desde un 59 hasta un 90% (2.3,9-12), 

Igual que en otras series publicadas el sistema nervioso central y el muscutoesquelético son 

los mas alterados, con un porcentaje del 70 al 90 % y del 50 al 70 % respectivamente 

(2,3,12).  

En nuestra serie la principal manifestación neurológica fue el retraso psicomotor en el 

que la causa sin ser coaluyente, parece ser secundaria a atrofia cerebral mas que a 

malformaciones. En ninguna de las series reportadas se ha podido concluir, salvo en 

pacientes aislados en los que se documentó la presencia de Itemimegaloencefalia 

contralateral a las lesiones (27), el que exista un fundamento fisiopatológico que explique 

esta asociación En nuestros casos solo existió un paciente en el que se documentó agenesia 

del cuerpo calloso asociado al Síndrome de Rett. 

En relación con las manifestaciones musculoesqueléticas, lo mas reportado en la 

literatura ha sido la escoliosis (3,9,12,13), la cual no se encontró en nuestra casuística. Sin 

embargo encontramos alteraciones de las extremidades que han sido referidas en estudios 

previos como las mas frecuentemente invocadas (1). 

Otras manifestaciones menos frecuentes son las oftalmológicas, que aunque fueron 

buscadas intencionadamente la incidencia fue como se esperaba con baja afección. No 

registramos las altercaciones mas referidas como son estrabismo (6,24),  retinopatía 

pigmentaría , atrofia óptica y otras (6,13,20,24), 

Como ya comentamos previamente, dado que en la mayoría de nuestros pacientes no 

existió afectación en algún familiar, el estudio citogenético fue considerado por el servicio 

de Genética solo necesario para el paciente con Síndrome de Tomer, que reportó 

compatible con mutación de novo para III: Aunque se han informado alteraciones 

cromosómicas, estas son solo registradas en pocos pacientes, por lo que continua la 
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controversia si deben o no estudiarse a todos los pacientes desde el punto de vista 

citogenéticos. Es por ello, que la conducta en nuestro hospital es de solo estudiar a los 

casos familiares. 

CONCLUSIONES 

1.- La hipomelanosis de Ito es una entidad de alta frecuencia en nuestro hospital. 

2.- Las manifestaciones cutáneas son de inicio temprano, con lesiones hipopigmentarias de 

predominio bilateral, simétrico y diseminada en la mayoría de los casos. La localización 

principal es el tórax y abdomen siguiendo las líneas de Blaschko. 

3.- El diagnóstico debe ser sustentado por la valoración clínica dermatológica y de 

preferencia con estudio histopatológico. 

4.- La asociación con afección a otros sistemas es hasta el 70 % de los pacientes, lo que 

obliga al estudio multidisciplinario de los pacientes. 

5.- El estudio citogenético aunque es aconsejable en todos los pacientes, se debe realizar 

obligadamente en los casos familiares. 
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