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ANTECEDENTES CIENTÍFICOS.

A partir de 1989, fecha en que se reiniciaron tas actividades del Hospital de Pediatría CMN

SXXI, !a demanda de consultas se ha ¡ncremeníado gradualmente; 28,269 consultas fueron otorgadas

en 1999, de las cuales 1,209 (4.5%), se realizaron por parte del servicio de Dermatología (I).

En el campo de ía atención dermatológica podemos encontrar dermatosis congénitas

segmentarias que alteraciones sístémicas; entendiéndose como dermatosis congénita segmentaria, toda

afección cutánea que existe desde el nacimiento (2-3). Rudolf Happle en 1986 y posteriormente

Henning Ham en 1999, encontraron algunas similitudes en la presentación de algunas dermatosis

congénitas, apoyando la hipótesis de que alguna mutación génica es la causa de que se presente dicho

cuadro clínico. Entre las similitudes que observaron se encuentra: una ocurrencia esporádica, aunque en

algunos casos se encontró la presencia de expresividad variable; la distribución de las lesiones ea piel

es de tipo segmentario y en la mayoría de ellos se identifica involucro a otros órganos (4-6).

Los síndromes que se pueden incluir en estas dermatosis congénitas segmentarias son los

siguientes: síndrome de McCune Albri^it; síndrome de Schmimelpeniung-Feuerstem-Mims; síndrome

de KÜppel-Trenaunay-Weber; síndrome de Proteus; síndrome de Belleman-Gorthuys; síndrome de

Sturge-Weber y la secuencia de Melanosis Neurocutánea (4-6).

El Síndrome de McCune-AIbright u Osteítis Fibrosa Poliostótica, consiste en una displasia

fibrosa poliostótica, pigmentación irregular de la piel y precocidad sexual, fue descrita en 1936 y afecta

en mayor proporción a las mujeres 3:2. Diversos estudios han sugerido que se debe a mosaicísmo

génico y Coehn propone que dicha alteración ocurre por mutación del gen GNASI (4-11).

El síndrome de Scnimmeipennmg-Feuerstein-Mims que se compone de nevo sebáceo

sistematizado, defectos cerebrales, epilepsia, retraso mental, y anormalidades oculares, puede asociarse

a defeotos cardiacos. La etiología aun es desconocida, aunque se han reportado casos familiares; tiene

una ocurrencia esporádica, reportándose 80 casos en la literatura (7-8,12).

7



Ei Síndrome de Klippeí-Trenaunay-Weber se presenta con una hipertrofia asimétrica de los

miembros y malformaciones vasculares de diversos tipos, esta enfermedad fue descrita por primera vez

en 1900 por Klippel y Trenaunay; Parkes-Weber agregó eí hallazgo poco frecuente de fístula

arteriovenosa en 1907, los casos reportados hasta la fecha son de 140. La etiología hasta ahora es

desconocida, aunque algunos autores especulan que este síndrome es debido a mutación génica

somática que afecta a la vasculogenesis y angiogenesis en el desarrollo del embrión (13). Las

alteraciones, clínicas incluyen: ios hemangiomas, nracrodactilia, poJidactiíia y olígodactilia.. A nivel

craneofacial se encuentra hipertrofia facial asimétrica, hemangiomas, microcefaiia o macrocefalia,

calcificaciones intracraneales y anormalidades oculares, se pueden presentar visceromegalia,

deficiencia mental y convulsiones. En cuanto a la evolución del síndrome se sabe qué puede existir

crecimiento desproporcionado (7-8,14). Se reportó un caso diagnosticado prenatalmente, mediante

ultrasonido, observáadose la progresión de la enfermedad en útero (15).

El Síndrome de Proteus o de Proteo se manifiesta coa hemipertrofía corporal, tumores

subcutáneos y macrodactília. Este síndrome fue señalado como una entidad clínica en 1983 por

Wiedemann; quien lo denominó "Proteo", por el dios griego Proteo el Polimorfo; los casos reportados

hasta ta fecha son 90, En cuanto a la etiología continúa siendo desconocida, teniendo la propuesta de na

mosaicismo de una mutación génica somática (4-8). Las anormalidades que ocasiona afectan

principalmente al crecimiento, causando hipertrofia asimétrica en cualquier estructura. En piel y tejido

subcutáneo hay engrasamiento generalizado, nevos epidérmicos y manchas café con leche, además de

lipomas, Imfagtomas y hemangipmas, presentando múltiples alteraciones a nivel esquelético,

alteraciones oftalmológicas, deficiencia mental, convulsiones, anormalidades pulmonares, atrofia

muscular. La evolución de esta enfermedad es progresiva. La capacidad de intelectual es normal (7-

8,16-19).

El síndrome de Delleman-Oorthuys, también conocido como oculocerebrocutáfleo. Es una

entidad rara caracterizada por quistes orbitales, malformaciones cerebrales y apéndices periorbitales o



postauriculares y aplasia cutis congénita, retraso mental, crisis convulsivas, hasta el momento hay una

incidencia establecida 24 casos. No se ha identificado una etiología hasta la fecha (20-22).

El Sindrome de Sturge-Weber se caracteriza por la aparición de malformaciones vasculares

especialmente en cara signos de afección cerebral focalizada o generalizada, retraso mental,

calcificaciones intracraneales. Su incidencia es de uno por cada 230,000 de la población en general (7-

8,23).

La Melanosis Neurocutánea es una hamartomatosis melanocítíca de la piel y pía-aracnoides

que fue descrita por primera vez en 1861, las lesiones hiperpigmentadas en la piel son vistas desde el

nacimiento, siendo los nevos gigantes esporádicos. Desde 1991, se redefine como la presencia de un

gran nevo melanótico congéníto (>20 cm. de diámetro) y/o múltiples pequeños nevos coagénítos (>2

cm. de diámetro). Su presencia es esporádica y de caasa desconocida, reportándose cuarenta casos

desde 1961. Probablemente se trata de una aberración en el crecimiento de melanoblastos precoces que

contribuyen a la función de la piel y pía-aracnoides, la incidencia es igual en uno y otro sexo, hay

propensión a las convulsiones y deterioro del funcionamiento del sistema nervioso central, hidrocefalia

comunicante (7-8,21-24 ).

El pronostico es variable, ya que depende del inicio de afección del sistema nervioso, teniendo

fallecimiento prematuro (mueren dentro de la primera década de la vida). E! riesgo de degeneración

maligna de! melanoma es del 10 al 13% y la mitad de los casos desarrolla melanoma a los 5 años (27-

33).



OBJETIVOS,

OBJETIVO GENERAL.-

Detenninar ia frecuencia, manifestaciones clínicas y tiempo transcurrido entre ia aparición de los

primeros signos o síntomas y el diagnóstico de Dermatosis congénitas segmentarias, en un grupo de

niños y adolescentes atendidos en él KP CMN Siglo XXI, desde el 1 de enero de 1990 al 31 de

diciembre del 2000.

OBJETIVOS ESPECIF1COS.-

1. Identificar tos casos con diagnóstico de dermatosis congéaitas segmentarias (síndrome de McCune-

Albright, síndrome Schmjnielpennkg-Feuers^n-Mirss, síndrome de Kiippel- Trenaunay, síndrome

de Proteus, síndrome de DeUeman-Oorfiiuys, síndrome de Sturge-Weber, y ia secuencia de

Melanosis neurocutánea), en un grupo de niños y adolescentes atendidos en el HP CMN Siglo XXI,

desde eí 1 de enero de 1990 al 31 de diciembre del 2000.

2. Describir las manifestaciones clínicas y paracHníeas (laboratorio, ímagenología y patología) de un

grupo de niños y adolescentes con dermatosis congénitas segmentarias, en el grupo de pacientes ya

mencionado.

3. Determinar el número de casos con afección sistémica en un grupo de niños y adolescentes con

dermatosis congénitas segmentarias, en el griq» de pacientes ya mencionado.

4. Conocer el tiempo transcurrido entre ia aparición de tos primeros signos o síntomas y el diagnóstico

de dermatosis congénitas segmentarias, en el grupo de pacientes ya mencionado.



JUSTIFICACIÓN Y TRASCENDENCIA.

La finalidad de este estudio &e resaltar !a importancia de diagnosticar enfermedades

congénitas que imcialmente afectan sólo al sistema tegumentario y que durante su evolución,

involucran, a diversos órganos y sistemas.

Es necesario conocer la frecuencia y manifestaciones clínicas de las Dermatosis congénitas

segmentarias, aún cuando estos síndromes tengan una incidencia baja, ya que a mediano y largo plazo,

sus manifestaciones sisténrieas requieren constante atención médica y agravan el pronóstico.

Ademáis las consecuencias en el entorno familiar son trascendentes puesto que estos síndromes

se caracterizan por deformaciones estéticas en el paciente y afectan en forma emocional a los pacientes

y a sus familiares y la calidad de vida.

Conociendo las características clínicas de cada una de las Dermatosis congénitas segmeoterias,

se podrán diagnosticar con oportunidad aquellos casos de primera vez y en los caaos subsecuentes,

brindar mejora continua en la calidad de la atención, especialmente en lo que se refiere a.diagnóstico,

tratamiento y complicaciones.
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PLAKIEAMENTO DEL PROBl^MA,

1. ¿ Cuál es la frecuencia de Dermatosis congénitas segmentarias, en un grupo de niños y adolescentes

atendidos en ei Hospital de Pediatría CMN Siglo XXI, durante el 1 de enero de 1990 al 31 de

diciembre del 2000?

2. ¿Cuál es la proporción de casos con afección sistémíca, en un grupo de niños y adolescentes con

Dermatosis congénitas segmentarias, atendidos ea el Hospital de Pediatría CMN Siglo XXI,

durante el período de tiempo ya mencionado?

3. ¿Cuál es el tiempo promedio que transcurre entre la aparición de los primeros signos o síntomas y

el diagnóstico de Dermatosis congénitas segmentarias, en un grupo de niños y adolescentes

atendidos en el Hospital de Pediatría CMN Siglo XXI, durante el periodo de tiempo ya

mencionado?



SUJETOS. MATERIAL Y MÉTODOS

Este estudio se realizó en el Hospital de Pediatría deí Centro Médico Nacional Siglo XXI,

del I.M.S.S., que es un hospital de tercer nivel en el cual se reciben pacientes referidos de Hospitales

Generales de Zona ubicados en los estados <ie Chiapas, Guerrero, Qüerétaro, Morelos y de Hospitales

Generales del Sur del Distrito Federal, así como pacientes con dispensa de tramitó de otros estados de

la república,

CRITERIOS DE INCLUSIÓN:

1.- Edad: desde los cero hasta los 17 aftos.

2.- Sexo: Se incluirán ambos sexos.

3.- Pacientes a los que se les realizó el diagnóstico de alguno de tos síndromes descritos previamente.

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN:

1.- Aquellos pacientes que cuenten con expediente clínico incompleto

TAMAÑO DE LA MUESTRA: Consecro

DEFINICIÓN DE LAS VARIABLES (Ver anexoU

DESCRIPCIONGENERAL DEL ESTUDIQ.-

Se indayeron en el estadio expedientes clínicos de pacientes atendidos en la consulta externa

por eí servicio de Dermatología, durante el periodo comprendido del 1ro de Enero de 1990 aí 31 de

Diciembre del 2000.

Para la obtención de la información se diseño una hoja de recolección de datos; una vez

recabada la información se realizó el análisis y discusión de los resultados realizándose tablas, graneas,

y fotografías de ios casos más representativos. Desde eí punto de vista ético, no se requirió de carta de



consentimiento informado y se solicitó la autorización del comité de investigación para recabar la

información de los expedientes clínicos.

ANÁLISIS DE DATOS,-

Se realizó un análisis urúvariado, para conocer la frecuencia de Dermatosis congénitas

segmentarias en la población estudiada; así como la distribución de frecuencias, de acuerdo a variables

sociodemográfícas, tipo de dermatosis congénita y presencia o no de afección por aparatos y sistemas.

Eí análisis estadístico se realizó con el paquete SPSS versión no. 8 y las tablas de salida (ver

anexo).



RESULTADOS.

Se incluyeron en el estudio 22 pacientes con diversos tipos de dermatosis congénitas

segmentarias y que fueron atendidos eo nuestra unidad durante el periodo de Iro de enero de 1990 al

31 de diciembre del 2000.

De acuerdo al grupo elario, la distribución de frecuencias mostró que la edad escolar

correspondía a un 54% (12/22), seguido de la edad preescolar con un 23% (5/22) e igualmente los

adolescentes con un 23% (5/22). (Ver gráfica No. 1 en anexos).

Según los tipos de dermatosis la frecuencia de presentación fue la siguiente: El síndrome de

Proteus fueron 8 de 22 casos con un 36% ; el síndrome de Sturge Weber con 7 casos obtuvo un

porcentaje de 32; eí síndrome de KJippeí Trenaunay Weber ocurrió en 4 pacientes obteniendo un 18%;

En 2 pacientes se encontró el síndrome de McCune Albright, que fue igual al 9%; y ia secuencia de

Melanosis neurocutánsa se presentó en un solo paciente, obteniendo el 4 %. (Ver gráfica 2).

La relación hombre-mujer fue 1:1, aunque en forma separada se encontró que en el síndrome

de Proteus de encuentra una relación 5:3 hombre-mujer. En el síndrome de Sturge Weber la relación es

de 2:5 hombre-mujer. (Ver tabla 1)

La distribución de frecuencias por lugar de residencia en forma global de las dermatosis fue el

siguiente: en el Distrito Federal 12 de 22 casos, que equivale al 54%, en Morelos 3 casos que

equivalen al 13%, el Estado de México y Querétaro con 2 casos que es ígua! a! 9% cada uno, Chíapas,

Hidalgo y Aguascalientes con un caso cada uno, que es eí 5% respectivamente. (Ver gráfica 4)

La afección sistémíca estuvo presente en el 100% de los casos, la afección por órganos y

sistemas se presentó de la siguiente manera según el tipo de dermatosis.
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1. En el síndrome do McCune Albright, se presentó afección endocrina (pubertad precoz e

biperprolactinemia) y afección cutánea (manchas café con leche en tórax y dorso) en el 100%

(2/2), un caso tuvo calcificaciones intracraneanas e hipertrofia de partes blandas (hipertrofia de

hemicara izquierda) lo que equivale al 50% (1/2).

2. En el síndrome de Klippel Trenaunay Weber, la afección ósea y tejidos blandos (hipertrofia de

miembro pélvico y/o torácico) al igual que la afección cutánea(malformaciones vasculares en

miembro afectado) se presentó en 100% (4/4); y macrodactilia en un 25% (1/4). Observamos

afección cardiaca (foramen oval), afección a genitales (criptorquidía) en 25% (1/4).

3. En el síndrome de proteus, hubo afección a tejido óseo y partes blandas (lipomas) en un

62%(S/8); hipertrofia de hemicuerpo 87%(7/8), la presentaron en hemicuerpo izquierdo que fue

igual al 75%(6/8) y ea hemicuerpo derecho el 12%(l/8). Las afecciones cutáneas:

hemangiomas en el 50% (4/8), hiperpigtnentación en el 25%(2/8) y nevos epidérmicos con el

25%(2/8). En afecciones al sistema nervioso central se presentó retraso mental lo que equivale

al 25%(2/8) y un caso presentó crisis convulsivas generalizadas, lo que es igual al 12%, Se

presentó macrodactilia en el 87%(7/8), y sólo un paciente presentó polidactilia con el 12%,

hubo afección ocular en el 25%(2/8), caracterizada por cataratas bilaterales. También se

observó la presencia de afección cardiaca (estenosis valvular pulmonar leve), afección a

genitales (criptorquidia) y a tubo digestivo (angiodispiasía intestinal) en el 12%(l/8).

4. El síndrome de Sturge Weber. Presentó afección ósea caracterizada por calcificaciones

intracraneanas con un 29%(2/7), afección de partes blandas, lipomas en un 29%(2/7), en muslo

y miembro torácico derecho con un paciente cada uno, lo que equivale al 14% respectivamente;

hipertrofia de hemicara izquierda en el 57.1%(4/7), afecciones cutáneas (nevos) en el

14%(l/7), malformaciones vasculares en el 71%(5/7), dentro de los cuales el 43%(3/7) las

presentaron en hemicara izquierda, un paciente (14%) en hemicara derecha y otro ea miembro
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torácico derecho igualmente con el 14%. A nive! de sistema nervioso centra! presentaron crisis

convulsivas generalizadas en un 57%(4/7), las alteraciones oculares incluyeron glaucoma

ipsiiateral en 7!%(5/7) y se presentó bufíabnus ipsilateral en 28.5%(I/7).

5. La secuencia de melanosis neurocutánea. presentó afección cutánea caracterizada por múltiples

nevos coñgénitos pigmentados pilosos pequeños diseminados en toda la economía, así como

crisis convulsivas generalizadas. (Ver tabla 2).

Se observó que el primer signo se presentó desde el nacimiento, siendo éste la afección

cutánea; y se encontró que el tiempo de evolución vario desde 1 mes hasta 11 años para poder

determinar el diagnóstico definitivo (Ver tabia 3).

Los métodos auxiliares diagnósticos empleados en las dermatosis congénitas segmentarias,

fueron los siguientes: radiografías de cráneo anteroposterior y lateral en un 45%(10/22)t tomografía

computada de cráneo en el 59%(13/22), electroencefalograma en un 18%(4/22), el gamagrama

cerebral con 45%(10/22), las radiografías de huesos largos en el 36%(8/22), gamagrama con eritrocitos

marcados en un 9%(2/22), flebografía de miembro pélvico o torácico afectado, en 36%(8/22), biopsia

de piel en el 23%(5/22), y finalmente ultrasonido abdominal en el 27%(6/22) (ver gráfica 5).

En el tratamiento empleado de las dermatosis congénitas, el quirúrgico en 27.2% (6/22), el

tratamiento médico sintomático en el 32%(7/22) y tratamiento mixto en el 41%(9/22) (ver gráfica 6).

La distribución de frecuencias absolutas y relativas del número de consultas otorgadas en el

servicio de dermatología durante et íro de enero de 1990 ai 31 de diciembre del 2000, se muestran en

la tabla 4. (ver anexos).



DISCUSIÓN.

En la literatura no se reporta !a presentación de dermatosis congénitas por grupo etario, sin

embargo nosotros encontramos en. este estudio que la frecuencia de identificación diagnóstica es

mayor en la edad escolar con 54% en comparación con los grupos de preescolares y adolescentes con

23% para cada uno.

No existe reporte en cuanto a la distribución de frecuencias de cada una de las siete dermatosis

descritas, en este estudio se incluyeron 5 dermatosis (Síndrome de McCune Albríght, síndrome de

Proteus, síndrome de Klippeí Trenaunay Weber, síndrome de Sturge Weber, Secuencia de Melanosis

cutánea), porque eí síndrome de Shimmelpenning-Feuerstein-Mims y el síndrome de Delleman

Orthuys no se presentaron.

En esta serie el tipo de dermatosis congénita segmentaria más frecuente fue el síndrome de

Proteus con 36%, seguido por el síndrome de Storge Weber con 32%, el síndrome de IClippel

Trenaunay Weber con 18%, el síndrome de McCune Albright con el 9% y por áltímo la secuencia de

Melanosis Neurocutánea con 5%.

Happle señala que la frecuencia por sexo es 1:1 relación hombre-mujer, este estudio comprueba

to propuesto por dicho autor en forma global; sin embargo, al dividir la presentación según tipo de

dermatosis encontramos que la relación queda de la siguiente manera; en el síndrome de McCune

Albright, Síndrome de Klippel Trenaunay Weber es de 1:1 hombre-mujer, para el síndrome. Proteus es

de 5:3 hombre-mujer; para el síndrome, de Sturge Weber es de 2:5 hombre-mujer y la secuencia de

raeíanosís neurocutánea se presentó sólo en un hombre.

La presentación por entidad federativa de !as dermatosis congénitas segmentarias correspondió

a un 55% para el Distrito Federal, seguido por el estado de Morelos con un 14%, los estados de

México y Querétaro ocuparon un 9% y por último los estados de Hidalgo, Chíapas y Aguascalientes



un 5%, teniéndose un gran sesgo, ya que se tratan de entidades que refieren a este CMN SXXI y no

son representativos de toda la República Mexicana.

La afección sistémica estuvo presente en todas las dermatosis incluidas en esta investigación,

encontrándose a la afección cutánea presente desde el nacimiento en el 100% de las dermatosis. La

afección por órganos y sistemas incluyó afectación ósea y de tejidos blandos, cutánea, endocrinas,

manos y pies, oculares y de! sistema nervioso central; según tipo de síndrome encontramos lo

siguiente:

El síndrome de McCune Aíbright, la afección endocrina (hiperprolactinemia y pubertad

precoz), así como la cutánea (manchas café con leche) se presentó en eí 100% de los casos, la afección

a partes blandas (hipertrofia de henúcara izquierda) se presentó en el 50% de los casos.

El Síndrome de KJippel Trenaunay Weber, la afección de tejidos blandos ( hipertrofia de

miembro pélvico o torácico) en el 100%, al igual que la afección cutánea caracterizada por

malformación vascular en el miembro afectado y macrodactilia en el 25% de los casos.

El síndrome de Proteus, la afección a partes blandas (hipertrofia de hemícuerpo) en 100%,

predominando en el lado izquierdo con el 75%, y en el derecho solamente se presentó el 25%, las

manifestaciones cutáneas se caracterizaron por malformaciones vasculares en el 50%,

hiperpigmeatación y nevos en el 25% cada uno, macrodactüia en el 87.5% y polidactilia sólo en el

12.5%, dentro de las alteraciones del sistema nervioso central, se encontró retraso mental en el 25% y

presencia de crisis convulsivas en el 12.5%, la afección ocular incluyó cataratas bilaterales en el 25%,

cabe mencionar que éstas últimas no están reportadas en la literatura como parte del cuadro clínico de

este síndrome.

El síndrome de Sturge Weber, mostró como afección ósea y de tejidos blandos la presencia de

calcificaciones intracraneanas y lipomas en el 42.8%, hipertrofia de hemicara en el 57.1%,

malformaciones vasculares en el 85.7%, a niveí del sistema nervioso central el 57.1% de los pacientes



presentaron crisis convulsivas generalizadas y a nivel ocular glaucoma ipsilatera! en e! 71.4%,

buftalmus en el 28.5%.

Melanosís Neurocutánea se presentó en un solo paciente el cual tenía afección cutánea

caracterizada por la presencia de múltiples nevos congénitos pilosos pequeños diseminados y crisis

convulsivas generalizadas.

En la literatura no existe ningún reporte en cuanto al tiempo de evolución para el diagnóstico

definitivo, sin embrago nosotros encontramos que el tiempo varía entre 1 mes y 11 años, a pesar de

que desde el momento de nacimiento se presenta la afección cutánea, la afectación sistémica se puede

presentar años después.

Los métodos auxiliares que se usaron para identificar afección a aparatos y sistemas

comprendieron los siguientes: la Tomografía computada en el 59%, el gamagrama cerebral y las

radiografías de cráneo anteroposterior y lateral ocupan un 45%, las radiografías de huesos largos ai

igual que !a flebograíía se usó en un 36%, el ultrasonido abdominal en el 27%, la biopsia de piel en un

23%, el electroencefelograma en un 18% y por último el gamagrama corporal con 9%.

EE tratamiento utilizado en cada una de las dermatosis congénitas fue de tipo sintomático en el

32% de los casos, el tratamiento quirúrgico correctivo en el 27%, el que incluía a ambos un 41%, es

conveniente señalar que la literatura no especifica los tipos de métodos auxiliares diagnósticos ni los

tratamientos de elección para cada una de las dermatosis.



CONCLUSIONES.

El presente estudio cumplió con las características de ser transversal y retrospectivo, se

cumplieron con los objetivos planteados, ya que se determinó la frecuencia, las manifestaciones

clínicas y e! tiempo transcurrido entre la aparición de los primeros signos y el diagnóstico de las

dermatosis congénitas segmentarias. En cuanto a la frecuencia se concluye que la dermatosis

predominante en el estudio fiíe el sindrome proteus, seguido por el síndrome de Storge Weber, en

cuanto a las manifestaciones clínicas, fueron las cutáneas la predominantes y las que se presentaron

desde el nacimiento; con respecto al tiempo de evolución para el diagnóstico de las dermatosis» es

conveniente señalar que varió desde 1 mes hasta 11 años, independientemente de que existen signos

clínicos desde el nacimiento como son ías manifestaciones cutáneas, no es posible determinar el

tiempo exacto que transcurrirá para tener un cuadro clínico florido de cada una de las dermatosis por lo

que es conveniente tener un seguimiento de tos pacientes a largo plazo, sugerimos que al detectar

pacientes con. alguna de las dermatosis descritas en este estudio se les cite en forma regular para

realización de exploración física completa y poder evaluar los cambios que se van presentando,

además es conveniente que en el momento de la detección se elaboré una historia clínica completa y

un expediente a fin de poder incluir Jas revisiones subsiguientes en tal documento, l o anterior tiene Ja

finalidad de lograr un diagnóstico oportuno en la etapa más temprana posible de las patologías

señaladas-

Cabe mencionar que no se encontró relación heredofamiüar en la presentación de las

dermatosis congénitas segmentarias, ya que no se observó tangán familiar cercano con sospecha de

alguna de estas dermatosis, lo cual confirma la presencia de expresividad variable. En cuanto a los

tratamientos empleados tanto médico como quirúrgico nos dimos cuenta que no existen notas de

seguimiento, para poder determinar las condiciones actuales estéticas y funcionales de estos pacientes.



Podemos observar que las frecuencias tanto absolutas como relativas tienden a incrementarse

con cada año transcurrido, probablemente por que se ha puesto mayor énfasis en su detección.

Concluimos que !o aportado por este estudio será de gran utilidad para ia atención de futuros

casos de dermatosis congénitas segmentarás y con las recomendaciones propuestas podría inclusive

realizarse un segundo protocolo prospectivo a fin de responder las preguntas que quedan en eí aire en

cuanto al mejoramiento funcional y estético así como la calidad de vida, que. presentan los pacientes

con alguna de estas dermatosis que han recibido un tratamiento ya sea médico o quirúrgico o que

incluya ambos.
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Gráfica 1: Frecuencia de presentación de las dermatosis coiigénitas segmentarias por grupo

etario.
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Gráfica 2: Distribución de tipo de dermatosis congémta segmentaria
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Gráfica 3: Distribución de frecuencia globai de dermatosis congénita segmentaria por fugar
de residencia.
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Tabla 1; Distribución de frecuencias por tipo de dermatosis coogénita segmentaria y sexo.

Tipo de Dermatosis

1 .Sx McCune Aibright.
2.Sx Klippel-Trenaunay
Weber,
3 Sx Proteo.
4.SxSturgeWeber.
5.Melanosis cutánea
6.Sx Shimmelpenning
Feuerstein-Míms.
7.Sx Delleman Orthuys.
TOTALES 22 (100%)

Sexo
MASCULINO No (%}

5% (1/22)
9% (2/22)

23% (5/22)
9%X2/22)
5%(l/22)

0

0
11(50%)

FEMENINO No. (%)
5% (1/22)
9% (2/22)

14%(3/22)
23%(5/22)

0
0

0
11 (50%)



Tabla 2: Afección a órganos y sistemas según tipo de dermatosis.

AFECCIÓN
A ÓRGANOS
Y SISTEMAS

Afección ósea
Afección a
tejidos
blandos
Afección
cutánea
Afección
endocrina
Afección a
manos y pies
Afección
ocular
Afección a
sistema
nervioso
central
Afección
cardiaca
Afección a
genitales

TIPO DE DERMATOSIS CONGENíTA SEGMENTARIA
Síndrome de
proteus

-
87% (7/8)

75% (6/8)

-

100%(7/7)

25%(2/8)

38%(3/8)

, I4%(l/7)

!4%(l/7)

Síndrome de
McCune
Albright

50%(l/2)
50%(l/2)

100%(2/2)

100%(2/2)

-

-

-

-

Síndrome de
Kl¡ppelT-W

100%(4/4)

100%(4/4)

-

25%(l/4)

-

25%(l/4)

25%(l/4)

Síndrome de
Sturge Weber

43%(2/7)
100%(7/7)

100%(7/7)

-

-

lOO%(7/7)

57%(4/7)

~

-

Melanosis
neurocutánea

-

IOO%(1/1)

-

-

-

100%(l/I)

-

-

Tabla 3: Rango en tiempo / oportunidad diagnóstica, según tipo de dermatosis congénita

segmentaria.

Tipo de dermatosis
Sx McCune Albri^ht
Sx Proteus
Sx Sturge Weber
Sx Klippel Trenaimay Weber
Melanosis neurocutánea

No.
2
8
7
4
1

Rango en tiempo / oportunidad diagnóstica
De 3 a 8 años
Desde 1 mes hasta 8 años
De i mes a 3 años
De 1 mes hasta 11 años
A los 7 años



Gráfica 4: Auxiliares diagnósticos empleados en las dermatosis congénitas segmetarias.
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Gráfica 5: Tipo de tratamiento empleado en las dermatosis congéaitas segmentarias.
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Tabla 4: Distribución de frecuencias absolutas y relativas del número de consultas
otorgadas en el servicio de dermatología durante lro. de enero de 1990 al 31 de diciembre
del 2000.

Afío

1990
1991
1992
1993
1994
1995
1996
1997
1998
1999
2000

No. de
consultas al
afío en e!
Hospital de
Pediatría

8403
10538
13159
15290
17788
20510
21224
25986
30231
28269
27451

No. de consultas en Dermatología

Frecuencia
absoluta
(no.)

66
592
921
848

1153
1101
975

1Í27
1570
1209
1138

Frecuencia relativa
(%)

0.78% (66/8403)
5.6%f592/10538)
6,9% (921/13159)
5.5%(848/15290)

6.4% (1153/17788)
5.3%(U01/20510y
4.5%(975/21224)
4.3% (1127/25986)

5.1% (1570/30231)
4,2% (1209/28269)
4.1% (1138/27451)

Dermatosis congénitas
detectadas en la consulta.
Frecuencia
absoluta (no.)

0
1
0
2
2
1
0
4 .
9
3
1

Frecuencia
relativa (%)

0
0.16%(l/592)

0
0.23%(2/848)
0.17%í2/U53)
0,09%0/nOl)

0
0.35%(4/U27)
0.57%(9/l570)
0.24%(3/1209)
0,08%(I/1138)

Fuente: IMSS, informe estadístico de labores 2000, hospital de Pediatría del CMN S XXL
Delegación 3 Suroeste, DF.
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Foto No!; Sx Me Orne Albrtgth
Manchas café con leche.

Foto No.2; Síndrome de Stmge Weber
Presencia de exoftalraus.

Foto No 3; Síndrome de Sturge Weber
Malformación vascular en cara.

Foto No4: Síndrome de í^oíeus
Hipertrofia de hemicara dereciia.
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Foto No5: síndrome de Klippel Trenaunay Weber.
Hipertrofíía de miembro pélvico izquierdo, así
malformación vascular.

Foto No.6: síndrome de Klippel
Trenaunay Weber. Malformación
malformación vascular e hipertrofia de
miembro torácico izquierdo

# • %

Fotografía Noó: Síndrome de Me Cune Albrigtb.
Manchas cafe con leche en tórax y asimetría facial.


