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NTECED) C {FIC

A partir de 1989, fecha en que se reiniciaron las actividades dei Hospital de Pediatria CMN
SXXI, 1a demanda de consultas se ha incremeniado gradualmente; 28,269 consultas fueron otorgadas
en 1999, de las cuales 1,209(4.5%), se reélizamn por parte del servicio de Dermatologia (1).

En el campo de la atoncidn dermatoldgica podemos encontrar dermatosis congénitas
segmentarias que alteraciones sistémicas; entendiéndose como dermatosis congénita segmentaria, toda
afeccién cutfnea que existe desde el nacimiento (2-3). Rudolf Happle en 1986 y posteriormente
.Henning Ham en 1999, enconivaron algunas similitudes en la presentacion de algunas dermatosis
congénitas, apoyando Ia hipdtesis de que alguna mutacidn génice es la causa de que se presente dicho
c.;uadro clinico. Entre Ias similitudes que observaron se encuentra: una ocurrencia esporddica, aunque en
algonos casos se encontrd Ia presencia de expresividad variable; 1a digtiibucitn de las lesiones en piel
es de tipo segmentario y en la mayoria de ellos se identifica invohicro a otros drganos (4-6).

Los sindromes que se pueden incluir en estas dermatosis congénitas segmentarias son los
siguientes: sindrome de McCune Albright; sindrome de Schimmelpenning-Feuerstein-Mims; sindrome
de Klippel-Trenaunay-Weber; sindrome de Proteus; smdrome de Delleman-Oorthuys: sindrome de
Sturge-Weber v 1a secuencia de Melanosis Neurocutinea (4-6).

El Sindrome de McCune-Albright u Osteftis Fibrosa Poliostotica, consiste en una displasia
fibrosa poliostStica, pigmentacion irepular de la piel y precocidad sexual, fue descrita en 1936 y afecta
en mayor proporcién a las mujeres 3:2. Diversos estdios han sugerido que se debe a mosaicismo
génico y Coehn propone que dicha ateracién ocurre por mutacion del gen.-GNASI {4-11).

E! sindrome de Schimmelpenning-Feuerstein-Mims que se compone de nevo sebdceo
sistematizado, defectos cerebrales, epilepsia, retraso mental, y anormalidades oculares, puede asociarse
a defectos cardiacos. La etiologia aun es desconocida, aunque se han reportado casos familiares; tiene

una ocurrencia esporadica, reportindose 80 casos en la literatura (7-8,1 23



Ei Sindrome de Klippel-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 Kﬁppel y Trenaunay, Parkes-Weber agregé el hallazgo poco frecuente de fistula
arteriovenosa en 1907, los casos reportados hasta fa fecha son de 140. La etiologia hasta -ahora es
desconocida, aunque algunos autores especulan que este sindrome es debido a mutacién génica
somatica que afecta a la Qascuiogenesis y angiogenesis en el desarrollo del embrién (13). Las
alteraciones. clinicas incluyen: Ios hemangiomas, macrodactilia, polidactilia vy oligodactilia., A nivel
craneofacial se encuentra hipertrofia facial asimétrica, hemangiomas, microcefalia o macrocefalia,
calcificaciones intracraneales y anormalidades oculares, se pueden presentar visceromegalia, -
deficiencia mental v .conwlsiones‘. En cuanto a I evolucion del sindrome se sabe que puede existir
crecimiento desproporéionado {7-8,14). Se reportd un caso diagnosticado prenatalmente, mediante
ultrasonido, observandose la progresién de la enfermedad en Siero (15).

El Sindrome de Protens o de Proteo se manifiests con hemipertrofia corporal, tumores
subouténeos y macrodactilia. Este sindrome fue sefialado como una entidad clinica en 1983 por
Wiedemann; quien fo denominé “Proteo”, por el dios griego Proteo el Polimorfo; {os casos reportados
hasta la fecha son 90, En cuanto a fa etiologfa continiia siendo desoonocid_a, teniendo Ia propuesta de un
mosaicisxpo de una mutacion génica somdtica (4-8). Las anormalidades que ocasiona afectan
principalmente al crecimiento, eausando hipertrofia asimétrica en cualquier estructara. En piel y tejido
subeutdneo hay engrosamiento peneralizado, nevos epidérmicos v manchas café con leche, ademés de
lipomas, linfagiomas y hemangiomas, presentando miltiples aliéraciones a nivel esquetéu'cn,l
alteraciones -oftalmolégicas, deficiencia mental, convelsiones, anormalidades pulmonares, atrofia
muscular. La evolucién de esta enfermedad es progresiva. La capacidad de intelectual es normal (7-
8.16-19). |

El sindrome de Delleman-Oorthuys, también conocido como cculocercbrocntdngs, Es una

entidad rara caracierizada por quistes orbitales, malformaciones cercbrales y apéndices periorbitales o



postaurioulares y aplasia cutis congénita, retraso mental, orisis convalsivas, hasta el momento hay una
incidencia establecida 24 €asos. No se ha identificado una etiolopia hasta la fecha (20-22),

El Sindrome de Sturge-Weber se caracteriza por la aparicion de maifonnacione‘s vascnlaresl
especialmente en cara signos de afeccidn cerebral focalizada o generalizada, retraso mental,
‘ca]ciﬁcaoiones intracraneales. Su incidencia es de uno por cada 230,000 de fa poblacién en general {7~
823).

La Melanosis Neurocutinez ‘es una hamartomatosis melanocitica de la piel y pia-arzcnoides
que fue descrita por primera vez en 1861, las lesiones hiperpigmentadas en la piel son vistas desde el
nacimiento, siendo fos nevos gigantes esporadicos. Desde 1991, se redefine como la presencia de wn -
pran nevo melandtico congénito (20 ¢m. de dismetro)} ylo owiltiples pequetios nevos congéuitos (32
om. de didmeiro). Su presencia es esporadica v de cawsa desconocida, reportdndose cuarents casos
desde 1961, Probablemente se trata de una aberracion en ¢l crecimiento de melanoblastos precoces que
contribuyen a 1a funcitn de Ia plel y pia-atacnoides, 1a inci&gncia €5 igunl en uno y otto Sexo, hay
propensién a las convulsiones y deterioro del funcionamiento de! sistema nervioso central, hidrocefalia
comunicante (7-8,21-24 ).

El pronostico e variable, ya que depende del inicio de afeccidn del sistema nervioso, teniendo
fallecimiento prematuro (mueren dentro de Ia primera década de la vids). E! riesgo de degeneracidn

maligna del melanoma es del 10 al 13% y la mitad de los casos desarrolta melanoma a los 5 afios (27-

33).



OBJETIVO GENERAL.-

Determinar i frecuencia, manifestaciones ¢lfnicas y tiempo ftranscurrido entre la aparicidn de los
primeros signos o sintomas y el diagndstico de Dermatosis congénitas segmentarias, en un grupo de
nifios y adolescentes atendidos en el HP CMN Siglo WX, desde ¢l 1 de enero de 1990 al 31 de
diciembre del 2000.

OBJETIVOS BSPECIFICOS -

. Tdentificar los casos con diagnéstico de dermatosis congénitas segmentarias (stadrome de MeCune-
Albright, sindrome Schimmelpenning-Feuerstein-Mims, sindrome de Klippel- Trenaunay, sindrome
de Proteus, sindrome de Delleman-Oorthuys, sindrome de Sturge-Weber, v la secuencia de
Melanosis nearocutinea), en un grupo de niffos y adolescentes atendidos en el HP CMN Sigio XXI,
desde el 1 de enero de 1590 af 31 de diciembre del 2000

. Bescribir las manifestaciones clivicas v parachnicas (laboratorie, imagenclogia y patologia) de un
grupo de nifios v adolescentes con dermatosis congénitas segmentarias, en el grupo de pacientes ya
mencionado.

. Determinar el niimero de casos con afeccidn sistémica en un grupo de nifios v adolescentes con
dermatosis congénitas segmentarias, en el grupo de pacientes ya mencionado.

. Conocer ¢l tiempo transcurrido entre la aparicion de los primeros signos o sintomas y €l disgnostico
de dermatosis congénitas segmentarias, en el grupoe de pacientes ya mencionado.

0



La finalidad de este estudic fue resaltar la importancin de diagnosticar enfermedades -
congénitas que inicialments afectan solo al sistema tegumentado v que durante su evolucién,
involueran. a diversos Grganos y sistemas.

Es necesario conocer fa frecuencia y manifestaciones clinicas de las Dermatosis congénitas
segmentarias, ain euando esios sindromes tengan una incidencia baja, ya gue a mediano y Targo plazo,
sus manifestaciones sistémicas requieren constante atencidn médica y agravan el prondstico.

Ademds las consecuencias en el entorno familiar son trascen&euws puesto que estos sindromes
se caracterizan por deformaciones estéticas en el paciente y afectan en forma emocional a los pacientes
y & sus familiates y la calidad de vida,

Conoviende las caracterfsticas clinicas de cada una de las Dermatosis congénitas segmentarias,
se podrin diagnosticar con oportunidad aquelios casos de primers vez y en los casos subsecuentes,
brindar mejora continua en la calidad de la‘ atencitn, especialmente en fo que se refiere a diagndstico,
tratamiento y complicaciones,

TESIS CON
| FALLA DE ORIGEN

i¢




DEL PRO) .

1. 7 Cudl es la frecuencia de Dermatosis congénitas segmentarias, en un grupo de nifios y adolescentes
atendidos en el Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI, durante ¢l | de encro de 1990 al 31 de
diciembre del 20007

2. (Cudl es ta proporcién de casos con afeccidn sistémica, en un grupo de niffos y adolescentes -con
Dermatosis congénitas segmentarias, atendidos e of Hospital do Pediairia CMN Siglo XXI,
durante el periodo de Hempo ya mencionado?

3, (Cuél es el tiempo promedio que transcurre entre la aparicidn de los primeros signos o sintomas y
el diagnéstico de Demmatosis congénitas segmentarias, en un grupo de niffos y adolescentes
atendidos. enel Hospital de Pediatria' CMN Siglo XXI, durante el periodo de tiempo ya
mencionado?

e



SUIE TOD

Hste estudio se reatizd en ¢f Hospital de Pediatrin det Centrn Médico Nacional Siglo XXI,
del LM.8.S., que es un hospital de tercer nivel en ¢} cual se reciben pacientes referidos de Hospitales
Gererales de Zona ubicados en los estados de Chiapas, Guerrero, Querétaro, Morelos y de Hospitales
Generaley del Sur del Distrito Federal, asi como pacientes con dispensa de tramite de ottos estados de
fa repiblica.

~ CRITERIOS DE INCLUSION:
1.- Edad: desde los cero hasta los 17 afios.

2.~ 8ex¢: Se incluirdn ambos sexos,

3.- Pacientes a los que se les reélizo ¢l diagndstico de alguno de los sindromes deseritos previamente,

CRITERIOS DE SXCLUSION:

1.- Aquellos pacientes que cuenten con expediente clinico incompleto

DESCRIPCION. DELE -

Se incluyeron en el estadio expedientes clinicos de pacientes stendidos en Ia consulta externn
por ¢l servicio de Dermatologia, durante el perfodo comprendido del tro de Enero de 1990 af 31 de
Diciembre del 2000,

Para Ia obtencién de Ia infotmgcién se disefio una hoja de recoleccidn de datos; una vez
recabada & informacitn se realizd of andlisls y discusion de los resultados realizéndose tablas, gréficas,

y folografias de los casos mds representatives. Desde ol -punto de vista ético, no 5¢ requinid de carta de

/3



consentimiento informado y se solicité la antorizacidn del comité de investigacidn para recaber la
informacidn de los expedientes clinicos,
ANALISIS DE DATOS .«

Se realizé6 un andlisis wnivariado, para conccer ka frecuencia de Denmatosis congénitas
segmentarias en fa poblacién estudiada; asf como la distribucién de frecuencias, de acuerdo a variables
sociodemograficas, ipo de dermatosis congéuita y presencia o no de afeccion por aparatos y sistemas.

Ei analisis estadistico s¢ realizd con el paquete SPSS versidn no. 8 y Ias tablas de salida (ver

anexo).
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RESULTADOS.

Se incluyeron en el estudio 22 pacientes con diversos tipos de dermatosis congénitas
segmentarias y que fueron atendidos et nuestra unidad durante el periodo de ire de enero de 1990 al
31 de diciembre del 2000.

De acwerdo al gropo etario, la distribucién de frecuencias mostrd que la edad escolar
correspondia a un 54% (12/22), seguido de la edad preescolar con wn 23% (5/22) e ignahoente los
adolescentes con un 23% (5/22). {Ver grafica No. 1 en anexos).

Septn los tipos de dermatosis la frecuencia de presentacidn fue iz siguiente: B! sindrome de
Proteus fueron 8 de 22 casos con un 36% ; el sindrome de Sturge Weber con 7 casos obtuvo un
porcentaje de 32; el sindrome de Klippel Trenaunay Weber ocurrid en 4 pacientes obteniendo un 18%;
En 2 pacientes se éncontrd el sindrome de McCune Albright, que fue igual al 9%; y la secuencia de

‘ Melanosis nenrccutinea se presentd en us solo paciente, obteniendo el 4 %, (Ver grafica 2).

La relacion hombre-mujer fue 1:1, aunque en forma seﬁarada se encontrd que en el sindrome
de Proteus de encuentra una relacion 5:3 hombre-mujer. En ¢l sindrome de Sturge Weber la relacion es
de 2:5 hombre-mujer. (Ver tabla 1)

La distribucién de frecuencias por luger de residencia en forma global de lag dermatosis fue ¢l
siguiente: en eof 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 qus es igual al 9% cada uno, Chiapas,
Hidalgo y Aguascalientes con un caso cada uno, que es b 5% respectivamente. (Ver gréfica 4)

La‘ afeccién sistémica estuvo presente en el 100% de los casos, 1a afeccidn por Grganos y

sistemas se presentd de la siguiente manera segiin el tipo de dermatosis.
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1. En ¢l sindrome de McCune Albright, se presentd afeccidn endocrina (pubertad precoz ¢
hiperprolactinemia) y afeccién cutdnea {manchas café con leche en térax y dorso) en el 100%
{2/2), un caso tuvo caleificaciones intracraneanas ¢ hipertrofia de partes blandas (hipertrofia de
hemicara izquierda) lo que equivale al 50% (1/2).

2. En ¢l sindrome de Klippel Trenaunay Weber, 1a afeccion 0sea y tejidos biandos (hipertrofia de
mietebro pélvico yfo toracico) al igual que la afeccién cutdnea(malformaciones vasoulares en
miexnbro afectado) se presentd en 100% (4/4); v macrodactilia en un 25% (1/4). Observamos
afecci6n cardiaca (foramen oval), afeccidn a genitales (criptorquidia) en 25% (1/4),

3. En el sindrome de proteus, hubo afeccin a tefido dseo y partes blandas (lipomas) en um -
62%{5/8); hipertrofia de hemicuerpo 87%(7/8), 1a presentaron en hemicuerpo izquierdo que fue
jgual al 75%(6/8) y en hemicuerpo derecho el 12%(1/8). Las afecciones cufiness:
hemangiomas en el 50% (4/8), hiperpigmentacién en el 25%(2/8) y nevos epidérmicos con el
25%(2/8). En afecciones al sistema nervioso central se presento retraso mental lo que equivale
al 25%(2/8) v un caso presentd crisis conwvulsivas genetalizadas, lo que es igual at 12%, Se
presentd macrodactilia en el 87%(7/8), y sblo un paciente presenté polidactilia con el 12%,
habo afecoién ooular en el 25%(2/8), caracterizada por cataratas bilaterales. También se
observd la presencia de afeccién cardizca (estenosis valvular pulmonar leve), afeccidn a
genitales {criptorguidia) y a tubo digestive (angiodisplasia intestinal) en el 12%(1/8).

4. Bl sindrome de Sturge Weber. Presenté afeccidn dsea caracterizada por calcificaciones
intracraneanas con un 29%(2/7}, afeccién de partes blandas, lipomas en un 29%(2/7), en muslo
y miembro toricico derecho con un paciente cada uno, 1o que equivale al 14% respectivamente;
hipertrofia de hemicara izquierda en el 57.1%(4/7), afecciones cutineas (nevos) en el
14%(1/7), malformaciones vasculares en el 7 1%(5/7), dentro de los cuales el 43%(3/7) las

presentaron en hemicara izquierda, un pacients (14%) en hemicara derecha y otro en miembro

i



tordcico derecho igualmente con el 14%. A nivel de sistema nervioso central presentaron crisis
convitlsivas gene}'aiizadas en un 57%{4/7), las alteraciones oculares incluyeron glaucoma
ipsilateral en 71%{(5/7) y se presenté buftalmus ipsilateral en 28.5%(1/7).

5. La secuencia de melanosis neurocutinea. presenté afeccion cutdnea caracterizada por multiples
nevos congénitos pigmentadas pilosos pequefios diseminados en toda Ia economia, asi como

crisis convalsivag generalizadas, (Ver tabla 2).

S¢ observd que el primer signo se presentd desde ¢l nacimiento, siendo éste la afeccién
outénea; y se enconteé gue el tiempo de evolucidn vario desde 1 mes hasta 11 afios para poder -
determinar ¢l diagnéstico definitivo (Ver tabla 3),

Los métodos auxiliares diagndsticos empleados en las dermatosis congénitas segientarias,
fueron los siguientes; radicygrgﬁas de créneo anteroposterior y lateral en un 45%(10/22), tomoprafia
computada de crineo en el 59%(13722), elécuoenuefalogmmn en un 18%(4/22), el gamagrama
cerebral con 45%(10/22), las radiografias de huesos largos en e 36%(8/22), gamagrama con eritrocitos
marcados en un 936(2/22}), Aebografia de miembro pélvice o tordeico afectado, en 36%(8/22), biopsia
de piel en ¢l 23%(5/22), y finalmente ultrasonido abdominal en el 27%{6/22) (ver grafica 5),

En el tratamiento empleado de las dermatosis congénitas, et quirtrgico en 27.2% (6/22), ¢
tratamiento médico sintomatico en el 32%6(7/22) y tratamiento mixto en &] 41%(9/22) (ver grifica 6).

La distribucién de frecuencias absoluias y relativas del ntimero de consultas otorgadas en el
servicio de dermatologia durante et Iro de enero de 1990 al 31 de diciembre del 2000, se muestran en

lz tabla 4. (ver anexos).
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DISCUSION.

En Ia literatura nio s¢ reporta la presentacién de dermatosis congénitas por gnipo etario, sin
emb?xrgo nosctros encontramos en este estudio que la frecuencia de identificacion diagndstica es
mayor en la edad escolar con 54% en comparacién con los grupos de preescolares y adolescentes con
23% para cada o,

No existe reporte en cuanto & Ia distribucion de frecuencias de cada una de las siete dermatosis
descritas, en oste estudio se incluyeron 5 dermatosis (Sindrome de McCune Albright, sindrome de
Proteus, sindrome de Klippel Trenaunay Weber, sindrome de Sturge Weber, Secuencia de Melanosis -
cutdnea), porque el sindrome de Shimmelpenning-Feuerstein-Mims y ¢l gindrome de Dellerman
Orthuys no se presentaron,

En esta serie ¢f tipo de dei:matosis congénita segmentaria més frecuente fue el sindrome de
Proteus con 36%, seguido por el sindmme de Sturge Weber con 32%, el sindrome de Klippel
Trenaunay Weber con 18%, ¢l sindrome de McCune Albripht con el 9% y por éltimo la secuencia de
Melanosis Neurocufdnea con 5%.

Happle sefiala que la frecuencia por sexo es 1:1 relacion hombre-mujer, este estudio comprueha
fo propuesto por dicho autor en forma global; sin embargo, al dividir Ia presentacion segtn tipo de
dermatosis encontramos que 12 refacin queda de ln siguiente manera: en ¢l sindrome de McCune
Albright, Sindrome de Klippel Trenaunay Weber es de 1:1 hombre-mujer, para ¢l sindrome. Proteus es
de 5:3 hombre-mujer; para ¢l sindrome. de Sturge Weber es de 2:5 hombre-mujer ¥ Ia secuencia de
melanosis newroeutines se presentd sélo en yn hombre,

La presentacién por entidad federativa de las dermatosis congénitas segmentarias correspondié
a un 55% para el Distrito Federal, seguido por ef estado de Morelos con un 14%, los estados de

México y Querétaro ocuparon wn 9% vy por dltimo los estados de Hidalgo, Chiapas y Aguascalientes



un 5%, teniéndose un gran sesgo, ya que se tratan de entidades que refieren a este CMN 8XXI y no
son representativos de toda la Repfiblica Mexicana, '

La afeccidn sistémica estuvo presente en todas las dermatosis incluidas en esta investigacion,
encontrindose a la afeccion cutinea presente desde el nacimiento er el 100% de las dermatosis. La
afeccién por Grganos y sistemas incluy$ afectacion Gsea y de tejidos blandos, cutdnea, endocrinas,
manos y pies, oculares y del sistema pervioso central, segim tipe de sindrome encontramos lo
siguiente:

El sindrome de McCune Albright, la afecoion endocrina (hiperprolactinemin v pubertad
precoz), asi como la cutdnea (manchas café con leche) se presenté en el 100% de los easos, la afeccién -
a pértes blandas (hipertrofia de hemicara izquierda) se present6 en el 50% de los casos.

Fl Sindrome de Klippel Trenaunay Weber, la afeccién de tejidos blandos ( hipertrofia de
miembro pélvico o tordcico) en el 100%, al igual que la afeccidn cutinea caracterizada por
malformacién vascular en el miembro afectado y macrodactilia en el 25% de los casos.

Ei sindrome de Proteus, la afecgién a partes blandas (hipertrofia de hemicuerpo) en 100%,
predominando en el lado izquierdo con el 75%, y en el derecho solamente se presentd el 25%, las
manifestaciones  cutdneas se caracterizaron por malformaciones vasculares en el 50%,
hiperpigmentacién y nevos en el 23% cada uno, macrodactilia en el 87.5% vy polidactilia s6lo en ¢f
12.5%, dentro de las alteraciones del sistema nervioso cenfral, se encontrs retraso mental en el 25% v
presencia de crisis convulsivas en el 12.5%, la afeccién ocular incluyd cataratas bilaterales en el 25%,
cabe mencionar que ¢stas dltimas no estan reportadas en la literatura como parte del coadro clinico de
este sindrome,

El sindrome de Sturge Weber, mosiré como afeccion dsca 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 nivel del sistema nervioso central el 57.1% de los pacientes



presentaron corisis convulsivas generalizadas y a nivel occular glaucoma ipsilateral -Lm cil 71.4%,
buftalmus en el 28.5%. '

Melanosis Neurocutdnea se presentd en un solo paciente el cual tenia afeccion cutdnea
caracterizada por la presencia de méltiples nevos congénitos pilosos pequefios diseminados v crisis
convulsivas generalizadas.

En la literafura no existe ningfin reporie en cvanto al tempo de evolucidn para el diagnostico
definitivo, sin embrago nosotros enconiramos que el tiempo varfa entre | mes y 11 aftos, a pesar de
que desde ¢l momento de nacimiente se presents la afeccion cuthnea, la afectacion sistémica se puede
presentar afios despuds.

Los métodos auxiliares que se usaron para identificar afeccidn a aparatos vy sistemas
comprendieron los siguientes: la Tomografia computada en el 59%, el gamaprama cerebral v las
radiografias de cl;&neo anteroposterior y lateral ooupan un 45%, lus radiografias de huesos largos al
igual que Ja fiehografia se usd en un 36%, el ultrasonido abdomina en el 27%, la biopsia de piel en un
23%, el electroencefalograma en un 18% y por tltimo ¢l gamagrama corporal con 9%.

Ef tratamiento utilizado en cada una de Tas dermatosis congénitas fue de tipo sinfomético en el
32% de los casos, el tratamiento quirirgico correctivo en e} 27%, el que incluia a ambos un 41%, es
conveniente sefialar que la literatura no especifica los tipos de métodos auxiliares diagndsticos ni los

tratamientos de eleccidn para cada una de las dermatosis.



CONCLUSJIONES. |

Ei presente estudio cumplié con las camacteristicas de ser transversal y retrospectivo, se
cumplieron con los objetivos planteados, va que se determind la frecuencia, las manifestaciones
clinicas v el tiempo transcurrido entre Ia aparicién de los primeros signos v el diagndstico de las
dermatosis ccngénités segrmentatias, En cuanto 2 la frecuencia se concluye que la dermatosis
predominante en el estudio foe el stndrome proteus, seguido por el sindrome de Starge Weber, en
cuanto a las manifestaciones clinicas, fucron las cutdneas la predominantes v las que se presentaron
desde cl nacimiento; c¢on respecto al iempo de evolucidn para el diagndstico de las dermatosis, es

conveniente seftalar que varié desde 1 mes hasta 11 aflos, indépendientemente de que existen signos
clinfcos desde ¢l nacimiento como son las manifestaciones cuténeas, uo es posible determinar el
tiempo exacto que transcurrirg para tener un cuadro clinico florido de cada una de las dermatosis por Io
que es conveniente tener un seguimiento de los pacientes a largo plazo, sugerimoz que al detectar
pacientes con alguna de las dermatosis descritas en este estudio se les cite en forma repular para
realizacién de exploracién fisica ébmpleta y poder evaluar los cambios que s¢ van presentando,
ademds es conveniente que en ¢l momento de Ia detecci6n s¢ elaboré una historia clinica completa y
u exﬁer.tiente a fin de poder inchuir las revisiones subsiguientes en-tal documento. Lo anterior tiene Ja
finalidad de lograr un diagnostico oportuno en la etapa més temprana posible de las patologias

 seflaladas.

Cabe mencionar que no se enconrd relacion heredofamiliar en la presentacidn de las
dermatosis congénitas segmentarias, ya que no se chservd ninglm familiar cercano con sospecha de
alguna de estas dermatosis, lo cual confinoa la presencia de éxpresividad variable. En cuanto & los
fratamientos empleados tanto médico como quirirgico nos dimos ¢uenta que no existen notas de

seguintiento, para poder determinar las condiciones actuales estéticas y fimcionales de estos pacientes.



Podemos observar que las frecuencias fanto absolutas como relativas tienden a incrementarse
con cada afio transcuzride, probablementg por que se ha puesto mayor enfasis en su deteccion.

Coneluimaos que lo aportado por este estudio serd de gran utilidad para Ja atencién de futuros
casos de dermatosis congénitas segmentadas ¥ con las recomendaciones propuestas podria inclusive
realizarse un segundo- protocolo prospectivo a fin de responder las preguntas que guedan en el aire en
cuanto al mejoramiento funcional y estético asf como la calidad de vida, que. presentan los pacientes
con alguna de estas dermatosis que ban recibido un tratamiento ya sea médico o quinirgico o que

incluya arabos.
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Grafica 1: Frecuencia de presemtacion de las dermatosis congénitas segmentarias por grupo

“efario,

DY pressnolares {5122
escolares (12/22)
Dadolascentes (5/22)

54%

Gréfica 2: Distribucion de tipo de dermatosis congénita segmentaria

@ Sx Proteus (8/22)

F3$x Struge Weber (7/22)

18% [18x Kiippe! TW {4/22)
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{122}

32%



Gréfica 3: Distribucion de frecuencia global de dermatosis congénita segmentaria por lugar

de residencia.

T Distrito Federal {(12/22)
TEdo. Mex. (2122}
CIChiapas (1/22)
DIHidalgo (1722§

B Queritare {2/22)
fIMorelos (3122)

B Aguascallontes {1/22)

Tabla 1: Distribucién de frecuencias por tipo de dermatosis congénita segmentaria y sexo.

Tigo de Dermatosis Sexo

MASCULING No (%) | FEMENING No. (%)
1.8x McCune Albright. 5% (1/22) 5% (1/22)
2.8x Klippel-Trenamay 9% (2/22) 9% (2/22)
Weber,
3 Sx Proteo. 23% (5/22) 14%4(3/22)
4.5x Sturge Weber. 9% {2122} 23%(522)
$.Melanosis cutinea 5%{1/22) 0
6.3x Shimmelpenning 0 0
Feuerstein- Mims,
7.8x Delleman Orthuys, 0 0
TOTALES 22 (100%) 11 {50%} 11 (50%)




Tabla 2: Afecci6n a drganos y sistemas segin tipo de dermatosis.

AFECCION
A ORGANOS
Y SISTEMAS

TIPO PE DERMATOSLIS CONGENITA SEGMENTARILA

Sindrome de
proteus

Stadrome
MeCune
Albright

de

Sindrome de
Klippel T-W

Sindrome de
Sturge Weber

Melanosis
neurocutanea

Afeccion dsea

S0%(1/2)

A3%02/Ty

Afeccién 2
tejidos
biandos

87% (1/8)

50%(1/2)

100%(474)

100307/}

Afeccidn
cutdnes

75% (6/8)

100%(2/2)

100%(4/4)

100%%(7/7)

100%(1/1

Afeccitn
endocring

100%%(3/2)

Afeceidn &
Manos y pies

106%(7/Ty

25%(1/4)

Afeccitn
ocular

25%(3/8)

100%(7/7)

Afeccion a
sistema
TEIVioso
central

389%(3/3)

SToAITY

1H00%(1/1)

Afeccion
cardiaca

T

25%(1/4)

Afeceidn  a
| genitales

14%(1/7)

25%(1/4)

Tabla 3: Rango en tiempo / oportunidad diagnéstica, segin tipo de dermatosis congénifa

segmentaria.

Tipo de dermatosis No. |Rango en tiempo / oportunidad diagnostica
8x MoCune Albright 2 1De 3 a8 afios

Sx Proteus 8 |Desde 1 mes hasta 8 afios

Sx Sturge Weber 7 _iDeimesa3 afios

Sx Klippel Trenawnay Weber 4 [Delmes hasta 11 afios

Melanosis neurocuiinea 1 [Alos 7 afios




Grafica 4: Auxiliares diagndsticos empleados en las dermatosis congénitas segmetariag,
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Gréfica 5: Tipo de tratamiento empleado en las dematosis congénitas segmentarias.

Eimédico (7/22)
Hquinirgico (8/22)
Limédico-quinirgios (9/22)
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Tabla 4: Distribucién ‘de frecuencias absolutas y refativas del mimere de consultas
otorgadas en el servicio de dermatologia durante Ire. de enero de 1990 al 31 de diciembre

del 2000,
Afio | No. de | No. de consulfas en Dermatologia | Dermatosis congénitas
consultas ol ‘ detectadas en la consulta,
afio en el|Frecuencia |Frecuenciarelativa |Frecuencia |Frecuencia
Hospital  deabsoluta %) absoluta (no.) : relativa (%)
Pediatrin (no.)
1990 8403 66 0.78% (66/8403) 0 0
1991 10538 592 5.6%{592/10538) 1 (.16%(1/592)
1992 13159 921 6.9% {921/13159) 0 Y
1993 15280 848 5.5%(848/15290) 2 0.239%6(2/848)
1994 17788 1153 6.4% (1153/17788) 2 0.17%6(2/1153)
1995 20510 1101 5.3% (1101/20510Y 1 0.09%{1/1101)
1596 21224 975 4.5% (975/21224) 0 0
1997 25986 1127 4.3% (1127/25986) 4 0.35%{4/1121
1998 30231 1570 5.1% (1570730231 9 0.57%(9/1570)
1999 28269 1209 4,2% (1209/2R269) 3 0,24%(3/1209)
2000 27451 1138 4.1% (1138/27451) 1 0.08%(1/1138)

Fuente; IMSS, informe estadistico de labores 2000, hospital de Pediatria del CMN § XXI.
Delegacidn 3 Suroeste, DE.




Foto No & Sx Mc Cune Albrigth Foto No.2: Sindrome de Struge Weber
Manchas café con leche. Presencia de exoftalmus.

Foto Mo 3: Sindrome de Sturge Weber Foto Mod: Sindrome de Proteus
Malformacién vascular en cara. Hiperirofia de hemicara derechs.
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Foto No3: sindrome de Klippel Trenaunay Weber,

Hipertrofiia de miembro pelvico xzqmerda asi
malformacion vascalar,

Foto No.6: sindrome de Klippel
Tresaunay Weber, Malformacion
malformacion vascular ¢ hipertrofia de
miemibro tordgico izquierdo

Fotografia No6: Sindrome de Me Cune Albrigth,
Manchas cafe con leche en torax y asimetria facial,
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