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INTRODUCCION

DEFINICION

Nevos Epidérmicos

Los Nevos Epidérmicos son lesiones hamartomatosas derivadas de componentes
epidérmicos originados de mutaciones celulares pluripotenciales durante los
estadios tempranos de la embriogénesis. Las células se desarrollan no solo de los
queratinocitos sino de los apéndices cutaneos.

Su localizacién y extension son variables, usualmente son distribuidos en un
patron de mosaico con alternancia en forma de tiras de piel involucrada y no
involucrada. Usualmente siguen el patrén de las “lineas de Blaschko”, que refleja
patrones de migracién de las células de la piel durante la embriogénesis. Los
desordenes que ocurren con las lineas de Blaschko usualmente se manifiestan
con patrones lineales en las extremidades y un patrén en ondas o arqueado en el

tronco.




Tipos de nevos epidermicos:

Los nevos epidermicos han sido divididos en nevos no organoides
(queratinociticos), y nevos epidermicos organoides, como el nevo sebaceo o nevo
folicular.

Estos nevos han sido clasificados de acuerdo a su componente predominante:

e Nevo verrugoso

e Nevo sebaceo

e Nevo comedodnico

e Nevo ecrino

e Nevo epidermico pigmentado piloso (nevo de Becker)
¢ Nevo apocrino.

e NEVIL (nevo epidermico verrugoso inflamatorio lineal)

El término de nevo unius lateris ha sido utilizado tradicionalmente para describir
lesiones extensas unilaterales. El nevo unius lateris se presenta como una linea
Gnica o en espiral, verrugosas, continuas o con patron interrumpido afectando
multiples sitios y ocasionalmente afectando mas de la mitad del cuerpo.

El nevo epidermico sistematizado ha sido utilizado para describir lesiones

extensas que son bilaterales y en el cual predomina el involucro truncal.

Se define como sindrome del nevo epidérmico (SNE) a la asociacion de un nevo
epidérmico con anormalidades en otros oOrganos. Las alteraciones que se
presentan con mayor frecuencia son en sistema nervioso central, en el sistema
musculo-esquelético y oftalmoldgico. Sin embargo anormalidades en otros

organos incluyendo corazon y riidn se pueden presentar. Los pacientes



comunmente tienen otras lesiones cutaneas como manchas café con leche,

hemangiomas capilares, nevo azul y nevo melanocitico congénito.

Se ha determinado con el avance en el estudio de las genodermatosis que no
existe una sola categoria del sindrome del nevo epidérmico; Happle *, * realizo un
estudio clinico y genético y sugiri6 que existen seis sindromes con nevos
epidérmicos como parte de ellos. Dentro de éstos se incluyen:
1. Sindrome de Schimmelpenning: nevo sebaceo asociado con alteraciones
cerebrales, coloboma y lesiones en conjuntiva (lipodermoide)
a. Tipo de nevo: placas anaranjadas, de superficie cerosa, aumenta el
tamafio durante la pubertad, con predileccién en cuello y cara.
b. Distribucion: predominantemente piel cabelluda y cara
c. Asociaciones: retraso mental, crisis convulsivas, alteraciones musculo-
esqueléticas y oftalmoldgicas.
d. Forma de herencia: esporadico
e. Histologia: hiperplasia de las glandulas sebaceas; glandulas apocrinas
ectopicas.
2. Sindrome del nevo comedonico (asociado con cataratas, escoliosis Yy
alteraciones neuroldgicas.
a. Tipo de nevo: grupo de poros foliculares dilatados, abiertos con queratina
como contenido. Después de la pubertad pueden aparecer quistes o
cicatricez.

b. Distribucion: lineas de Blaschko



c. Asociaciones: cataratas ipsilateral, y anomalias del sistema musculo-
esquelético y neuroldgico.

d. Forma de herencia: esporadico.

e. Histologia: invaginaciones profundas en la epidermis rellenas de
gueratina, acantosis.

3. Sindrome del nevo piloso pigmentado: (Nevo de Becker, hipoplasia ipsilateral
de pecho, alteraciones musculo-esqueléticas como escoliosis)

a. Tipo de Nevo: placas hiperpigmentadas de color café con hipertricosis,
unilateral, que aumenta de tamafio y se hace mas aparente en la
pubertad.

b. Distribucion: generalizada con patrén en forma de tablero de damas.

c. Asociaciones: hipoplasia ipsilateral del pecho; anormalidades musculo-
esqueléticas.

d. Forma de Herencia: Autosémico Dominante

e. Histologia: hiperpigmentacién de la capa basal, papilomatosis, hiperplasia
de los foliculos sebéaceos.

4. Sindrome de Proteus: nevo epidérmico de tipo verrugoso

a. Tipo de nevo: placas papilomatosas planas de aspecto aterciopelado,
lineales.

b. Distribucion: lineas de Blaschko

c. Asociaciones: asimetria, hipertrofia, anormalidades musculo-esqueléticas,
malformaciones vasculares, hamartomas e hiperplasia cerebriforme de las
palmas y plantas.

d. Forma de herencia: Autosémico Dominante o esporadico



e. Histologia: hiperqueratosis, acantosis y papilomatosis.
5. Sindrome de Child
a. Tipo de nevo: placas bien circunscritas eritematosas cubiertas de escama
oleosa, preferentemente en areas de flexion.
b. Distribucion: unilateral, puede seguir las lineas de Blaschko
c. Asociaciones: anormalidades de huesos ipsilateral y defectos en 6rganos.
d. Forma de Herencia: ligada al X dominante.
e. Histologia: hiperqueratosis focal, paraqueratosis, acantosis y acumulos de
polimorfonucleares y linfocitos intraepidermicos.
6. Facomatosis pigmentoqueratética: es la combinacion de un nevo sebaceo

organoide y un nevo macular lentiginoso

Sin embargo muchos pacientes con alteraciones no entran dentro de ésta
categoria en especial pacientes con nevo verrugoso, nevo epidérmico verrugoso
lineal inflamatorio (NEVIL) y el nevo ecrino; *, por lo que ésta clasificacién no es
tomada en cuenta por muchos autores, se siguen incluyendo al nevo verrugoso
lineal inflamatoria, nevo ecrino y al nevo verrugoso dentro de los sindromes del
nevo epidérmico, ademas Happle volvid a describir al sindrome de Child como
una entidad cutanea distinta, ligada al X dominante por lo que no debe de ser

confundida con el nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal (NEVIL). ™

La mayoria de los nevos epidérmicos aparecen en el nacimiento o durante el
primer afio de vida, pero pueden desarrollarse del primer a los siete afios; aunque

también pueden crecer durante la adolescencia. %°



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los nevos epidermicos son una entidad que se han asociado con anomalias en
otros organos. Hasta la fecha no existe un protocolo de estudio para éstos
nevos, segun el tipo de nevo, su localizacion y extension. Establecer los pasos
necesarios para una valoracibn mas integral de éstos pacientes para una
busqueda intencionada de las complicaciones. Por lo que nos surge la
siguiente pregunta ¢Con qué frecuencia se asocian las alteraciones musculo-

esqueléticas y oftalmoldgicas en los nevos epidérmicos?



HISTORIA

La asociacion de un nevo epidérmico con anormalidades en otros 6rganos han
sido descritas en la literatura por mas de 100 afios.

La primera descripcion que se tiene de la asociacién entre nevos epidérmicos y
anomalias sistémicas data de 1871, ano en que Gerhardt comunica un caso de un

paciente con un nevus unius lateris asociado a retraso mental y epilepsia.

En 1895, Jadassohn describid lesiones congénitas localizadas en regién occipital y
cara, dandoles la terminologia de “nevo organoide”. 2
Desde entonces y hasta 1941, cuando Pack y Sunderland, revisan la literatura y

destacan las anomalias asociadas al nevus unuis lateris, se publicaron 12 casos

con variadas manifestaciones sistémicas. >

En 1957 Schimmelpenning describié la asociaciéon de un nevo epidérmico lineal
con anormalidades en SNC y retraso mental. °

Feuerstein y Mims en 1962, publicaron dos casos mas de nifios con nevos
sebaceos lineales, localizados en la linea media facial, asociados a retraso mental
y convulsiones. Ellos creen que puede representar un tipo de sindrome

neurocutaneo previamente no descrito. ’

Marden y Venters, en 1966 publican un caso con manifestaciones mas severas,
por lo que los autores enfatizan acerca del amplio espectro de alteraciones que

pueden ocurrir. En un nifilo que ademas de presentar la triada de nevo sebaceo



lineal, convulsiones y retraso mental, tenia hidrocefalia, deformidades craneanas,
colobomas en iris y coroides, lipodermoides, hipoplasia dental, multiples nevos y

coartacion de la aérta. °

En 1967, Moynahan y Wolf, comunican un caso de sindrome de nevo epidérmico
lineal asociado a lipodermoides conjuntivales y atrofia cerebral. '°

Fue hasta 1968, cuando Solomon, Fretzin y Dewald, emplean el término de
“‘Sindrome de Solomon”, para referirse a un conjunto de displasias cutaneas y
extracutaneas que se asocian a los nevos epidérmicos, siendo el mas
sobresaliente el nevus unius lateris. Sefialan en su publicacion haber encontrado
33 referencias con tal afectacion; también enfatizan sobre 12 articulos revisados
en los que claramente se destaca, ademas de la presencia del nevo epidérmico, el
compromiso sistémico dado por anomalias dentales, musculo-esqueléticas,
agenesia de I6bulos auriculares, hidrocele, hemiatrofias e hipertrofias
segmentarias, Uvula bifida, paladar ojival, ptosis ocular, tumor cerebral, retraso
mental, epilepsia, estrabismo, defectos del prepucio, aplasia de los nucleos del

séptimo par, cantus imperfecto, angioma y tumores conjuntivos. °

Solomon y Esterly realizaron una revision mas extensa del sindrome en 1975, con
sus asociaciones agrupando todas las variantes dentro de una categoria,
realizaron una descripcion incluyendo varios patrones histologicos,
manifestaciones extracutaneas y manifestaciones genéticas y lo definieron como

“Sindrome del Nevo epidérmico”.



ETIOPATOGENIA

Los nevos epidérmicos son lesiones hamartomatosas que derivan de
componentes epidérmicos originados de mutaciones celulares pluripotenciales
durante los estadios tempranos de la embriogénesis. Su localizaciéon y extension
son variables, siguiendo las lineas de Blaschko, y reflejan un patron de migracion
embriogénica de la piel.

En 90 casos revisados de sindrome del nevo epidermico no se encontraron
antecedentes familiares de nevos epidérmicos. Ha habido algunas publicaciones
a favor de una herencia autosémica dominante. 8, pero ésto no ha sido aprobado
hasta la actualidad. Los nevos epidérmicos han sido publicados en un par de
gemelos, pero el autor no pudo establecer que los gemelos fueran idénticos. B

Existen varias teorias en cuestién del origen del sindrome del nevo epidérmico.

La teoria de genes letales sobrevivientes por mosaicismo ha sido propuesta como
una posible respuesta al sindrome del nevo epidérmico asi como otros sindromes
caracterizados por una distribucion en mosaico en defectos de piel (McCune-
Albright, Klippel-Trenaunay, Sturge Weber) ' Esta teoria postula que éste
desorden no puede ser transmitido a otro individuo por que el gen afectado daria
como respuesta la muerte del embridn. Las células afectadas por la mutacién solo
podran sobrevivir si estan mezcladas con células normales. Esto se presenta
cuando la mutacién de la mitad de una cromatide ocurre antes de la fertilizacién de

uno de los gametos, llevando a cabo un mosaicismo en ambos estadios celulares



o después de la fertilizacion cuando ocurre una mutacién somatica durante la

embriogénesis.

Otra teoria postulada es un proceso anormal en la induccion dando como

resultado una malformacion tanto en el ectodermo como en el mesodermo. 14

Otros sugieren que el sindrome es el resultado de una anomalia en el desarrollo
del neuroectodermo antes de la cuarta semana de gestacion, dando como
resultado alteraciones en el sistema nervioso central, esqueleto y anormalidades
oculares, y que el nevo por si solo representa una anormalidad en el desarrollo
ectodérmico en los estadios tardios de la vida embriogénica. *°

Otra teoria propuesta es sobre una agresion temprana en el ectodermo durante el
desarrollo puede explicar los defectos. '® Se cree que puede existir localmente
una produccion potente de un factor de crecimiento que estimula la formacion de
tejido epidérmico mesodermico.

Las glandulas sebaceas y los foliculos pilosos pueden fallar en su migracion de la
epidermis, donde son redistribuidos, lo cual normalmente ocurre en el tercer mes

de gestacion. '

Otro posible mecanismo es un dafio selectivo durante el desarrollo embriogénico,

como una radiacion ionizante en una sola parte del cuerpo. '



INCIDENCIA

En nuestro pais la incidencia del sindrome del nevo epidérmico es incierta, en la
literatura anglosajona se sabe que la incidencia de nevos epidérmicos es de
aproximadamente 1 en 1000 nacidos vivos. 2’

En un estudio Australiano hubo una incidencia del sindrome del nevo epidérmico
de 130 pacientes con nevos epidermicos, 119 pacientes presentaron el sindrome
del nevo epidérmico, con anormalidades en por Io menos un 6rgano, 6% tenian
dos, 5% tenian tres y 5% tenian mas de cinco anormalidades. El sistema musculo-
esquelético fue el mas afectado en el 15% de los casos al igual que el sistema
nervioso con el 15%, siendo la afeccién ocular del 9%. Otros sistemas en el 12%.
20

En el Instituto Nacional de Pediatria se realizé un estudio con 443 pacientes con
nevos epidérmicos, se encontré el SNE en 7.9%, con una frecuencia relativa de 1
caso por 11,928 pacientes pediatricos y 1 caso por 1080 pacientes
dermatoldgicos.

En el centro Dermatologico Pascua de 53 pacientes estudiados con nevos
epidérmicos, se encontr6 que el 32% presentaba alguna alteracion

catalogandoseles como sindrome del nevo epidérmico.



MANIFESTACIONES CLINICAS

Existen multiples variantes de nevos epidérmicos. Los nevos epidérmicos mas
frecuentes en el sindrome del nevo epidérmico son el nevo sebaceo y el nevo
verrugoso. Otras variantes descritas se encuentran el nevo comedodnico y el nevo

epidermico verrugoso lineal inflamatorio (NEVIL).

NEVO SEBACEO

Definicién

El nevo sebaceo es un hamartoma que esta compuesto predominantemente por
. . P 22-23

glandulas sebaceas de caracteristicas normales.

El nevo sebaceo de Jadassohn es una lesidon congénita benigna que presenta

diferentes fases de crecimiento durante la infancia, pubertad y adultez. Esta

tumoracion presenta un crecimiento de 10 a 30% aproximadamente, durante la

cuarta y séptima década de la vida. %

Historia

Jadassohn en 1895, propuso el nombre de “nevo organoide”, para lesiones
congénitas localizadas con exceso o deficiencias de constituyentes normales de la
piel. Sin embargo el término de “nevo sebaceo de Jadassohn”, no fue utilizado
hasta 1932 cuando Robinson lo introdujo en la literatura. %°

Gustav Schimmelpenning quien nacién en 1928, en Oldenburg Alemania, fue

quien después de tener un entrenamiento en neurologia y psiquiatria en 1957,



describié un caso de nevo sebaceo en cabeza con afeccidén ocular incluyendo
coloboma del parpado superior, aumento de la densidad del hueso craneal,
convulsiones y retrazo mental. Subsecuentemente este fenotipo fue publicado por
varios autores con diferentes nombres como “Sindrome de Schimmelpenning”,
Sindrome de Feuerstein-Mims, Sindrome de Schimmelpenning-Feuerstein-Mims,
“Sindrome del nevo sebaceo lineal”, “Facomatosis organoide” y “Facomatosis del
nevo de Jadassohn”. %%

El nevo sebaceo puede ser un componente del sindrome del nevo epidérmico

llamandosele “Sindrome del nevo sebaceo” 6 “Sindrome de Schimmelpenning”.

Epidemiologia

El nevo sebaceo usualmente se presenta durante el nacimiento o durante los
primeros meses de vida. Ambos sexos son igualmente afectados. La mayoria de
las lesiones aparecen esporadicamente, aunque se han publicado casos

familiares. 2°

Manifestaciones Clinicas

El nevo sebaceo se clasifica en 3 etapas bien diferenciadas, una primera etapa o
etapa infantil, una segunda etapa que generalmente comienza en la pubertad y
una tercera etapa en la que se desarrollan tumores, tanto benignos como
malignos. Aunque estos criterios no se cumplen en muchos casos, ya que es

posible encontrar aspectos morfologicos tipicos de la fase anterior vy



contrariamente, casos de pacientes en edad infantil con lesiones que clinicamente
corresponden a edades mas avanzadas.

Fueron Camacho y colaboradores en 1977, quienes propusieron los siguientes
términos que corresponden a las 3 etapas: placa lisa alopécica, placa queratdsica-
verrugosa y degenerativa. %

La primera etapa del nevo sebaceo se presenta durante la infancia como una
placa usualmente solitaria alopécica de color amarillenta de superficie verrugosa,
oval o lineal en la cara o piel cabelluda incluyendo region retroauricular. Figura 1
Otros sitios menos frecuentes se encuentran el cuello, tronco y extremidades. Y un
caso ha sido publicado en mucosa oral. %

En la segunda etapa las lesiones en pacientes jovenes son blandas, de color
anaranjado-amarillento mientras que en pacientes adultos tienden a ser de color
café y verrugosas, por lo que el diagnostico diferencial con un nevo verrugoso es
dificil. (Figura 2)

El nevo puede no evolucionar y mantenerse en cualquiera de las dos etapas
previas durante muchos afos, pero en algunos casos, del 20 a 30% puede pasar a

la tercera etapa, en la que se desarrollan diferentes tumores cutaneos,

comunmente el carcinoma basocelular o el siringocistoadenoma papilifero.

El nevo sebaceo puede variar en tamano desde unos cuantos milimetros hasta
varios centimetros de longitud.
El color amarillento se debe a la secrecién de las glandulas sebaceas y el color se

hace mas evidente después de la infancia.



Las lesiones tienden a alargarse proporcionalmente con el crecimiento del nifio,
pero hasta la pubertad se vuelven mas gruesas, verrugosas y de apariencia
grasosa por la estimulacion hormonal de las glandulas sebaceas. Las
proyecciones verrugosas pueden ocurrir, y en algunas ocasiones dan la apariencia

de una verruga vulgar.

Figura 1: nevo sebaceo (primera etapa) Figura 2: nevo sebaceo (etapa Il)

Sindrome del nevo Sebaceo (SNS)

Los nevos sebaceos pueden tener una asociacion con alteraciones en cerebro,
oculares y musculo-esqueléticas y ser parte del llamado sindrome del nevo
epidérmico. Esta asociacion también se ha dado el término de Sindrome de
Schimmelpenning. *®

En un estudio realizado en el Instituto Nacional de Pediatria con 443 pacientes con

nevo epidérmico, aproximadamente 7.9% de los pacientes con nevo epidérmico



presentaban sindrome del nevo epidérmico. De estos 17% presentaban sindrome
del nevo sebaceo que fue el segundo mas comun, de estos el 66% presentaban
afeccidbn neurolégica, incluyendo disgenesia cerebral, displasia cortical,
hamartoma glial y neoplasias de bajo grado como glioma, ganglioma vy
astrocitoma, en un caso se desarrollé adenocarcinoma de glandulas parotideas

por debajo del nevo.** 3

Incluso en algunos articulos mencionan que aproximadamente el 50% de los
: . . . .~ (44, 45, 60)

pacientes con nevo sebaceo lineal padecen hemimegalencefalia.

Otras alteraciones descritas se encuentran las otolégicas como sordera conductiva

e hiperhidrosis. €' 62

El sindrome del nevo sebaceo se puede asociar con neoplasias mesodérmicas

originadas en mama, estdbmago y mandibula y neoplasias ectodérmicas de

glandulas parotidea y eséfago. 4

NEVO COMEDONICO

Definicion

El nevo comeddnico es un nevo organoide poco frecuente, originado del foliculo o
complejo pilosebaceo, incapaz de formar estructuras pilosas normales, quedando
solo la facultad de formar queratina por lo que consiste en una coleccion de poros

dilatados rellenos de queratina. "



Historia

En 1895, Korkmann fue el primero en describir al nevo comeddnico como une
entidad nosolégica propia y bien definida. Previamente Crocker en 1884 y Thin en
1888 habian referido dos casos, con las mismas caracteristicas clinicas, de
disposicion lineal y sin relacion con el acné. Las publicaciones siguientes datan de
1896, al aparecer en la literatura britanica como “Naevus acneiformes unilaterales”
nombre dado por Selhorst; ese mismo afio en Francia Thiebierge lo comunica con
el nombre de “ Naevus acneique unilateral en bandes et en plaques”. Trece casos
adicionales fueron descritos en Europa en los siguientes 18 afos, hasta cuando
White en 1914, publica el primer caso en Estados Unidos denominandolo “Naevus

follicularis keratosus”. 9798 99100

Epidemiologia

Estas lesiones usualmente se presentan durante el nacimiento o pueden hacerse
evidentes durante la primera década de la vida; aunque existen algunos casos de
aparicion en la vida adulta, la mayoria de los casos son esporadicos y se ha
relacionado con casos familiares. Solo existe una publicacion que ocurrié en
gemelos homocigotos.

No existe predileccion por sexo o raza.



Manifestaciones Clinicas

El nevo comeddnico se presenta como una placa primaria compuesta por
comedones abiertos (como en el acne vulgar), que puede presentar o no varios
grados de eritema. (figura 3)

Las localizaciones mas frecuentes se encuentran en cara, cuello, tronco y
extremidades superiores, y usualmente tienen una distribucion lineal. Son raros los
descritos en palmas y plantas 9 y cuando aparecen en las rodillas o codos puede
dar la apariencia de placas verrugosos. Generalmente son unilaterales, sin

embargo se han descrito las formas bilaterales. "

Figura 3: nevo comedonico



Sindrome del Nevo comeddnico

También se ha asociado con alteraciones oftalmoldgicas, musculo-esqueléticas y
neurologicas. Dentro de las alteraciones oftalmoldgicas asociadas se encuentran
amaurosis parcial, estrabismo y catarata.

Dentro de las alteraciones neurolégicas se encuentran la microcefalia, retraso
mental, retraso del desarrollo psicomotor y hemiparesia y las alteraciones
musculo-esqueléticas son escoliosis, acortamiento de extremidades, dedos
supernumerarios, sindactilia de ortejos y dedos, hipertrofia hemicorporal y

separacion de los pezones 2

NEVO VERRUGOSO

Definicion
El nevo epidermico verrugoso es el nevo mas frecuente de los nevos epidérmicos,
es también mal llamado “nevo epidérmico”. Son lesiones hamartomatosas

circunscritas, formadas predominantemente por queratinocitos.

Historia

El primer caso fue descrito en 1731, por John Machin, un inglés profesor de
astronomia, quién comunic6 a una paciente joven, sin historia familiar de
alteraciones cutaneas, el cual presentaba una dermatosis que parecia un erizo.

Fue hasta 1833 que el nieto de Edwardo Lambert fue descrito en la revista



Lancet, como portador de una dermatosis caracterizada por “elongaciones
verrugosas”.

En 1863, Felix von Baerensprung le dio el nombre de Nevus unius lateris, en virtud
de su disposicién lineal. '*' En 1898, Morrow apoya el término y define los criterios

para su diagndstico.

Epidemiologia

Generalmente aparecen en el nacimiento, pero hay casos de desarrollo hasta los
10 afos. Los hombres y mujeres son igualmente afectados con una relacién de

1:1 y no hay predominio de razas.

Manifestaciones Clinicas

Las lesiones localizadas estan caracterizadas por placas de aspecto verrugosas
del color de la piel, o color gris o café, que coalescen hasta formar placas
serpinginosas, de diferentes tamanos y asintomaticas.

En el neonato, el nevo se presenta como placas de aspecto aterciopelado de color
rosado o de color de la piel, o como un discreto “rayado” minimamente
pigmentado, los cuales tienden a obscurecerse con el tiempo. Con el paso de los
afos las lesiones se hacen mas verrugosas.

Los sitios de afeccion mas comunes son el cuello, cabeza y tronco. Siguen las
lineas de Blaschko.

El término de nevus unius lateris ha sido utilizado tradicionalmente para describir

lesiones extensas unilaterales, puede presentarse solitario o varias lesiones de



aspecto verrugoso lineal o en espiral afectando multiples sitios, con patrones
continuos o interrumpidos de piel normal, puede llegar a afectar mas de la mitad
del cuerpo. Figura 4 El término de nevo epidérmico sistematizado se utiliza para
describir lesiones extensas que son bilaterales y en el cual existe un componente

con comprosmiso troncal. Figura 5

Alteraciones asociadas al Nevo Verrugoso

Dentro de las alteraciones neurolégicas descritas se encuentran el retraso mental,
hipoacusia, hidrocefalia, atrofia cortical, crisis convulsivas y retraso en el desarrollo
psicomotor. Las alteraciones musculo-esqueléticas descritas son: asimetria del
esqueleto y extremidades, acortamiento de extremidades, deformidad del
calcaneo, genu valgo, macroglosia y escoliosis. Dentro de las alteraciones

oftalmolégicas se encuentran estrabismo, nistagmus, telecanto y astigmatismo. " ?°

Figura 4: nevus unius lateris Figura 5: nevo epidermico sistematizado



NEVIL ( NEVO EPIDERMICO VERRUGOSO INFLAMATORIO LINEAL)

Definicién

El nevo epidermico verrugoso inflamatorio lineal, es un nevo compuesto por
queratinocitos con caracteristicas psoriasiformes e inflamatorias, es la unica
variante del nevo epidérmico que se presenta como un proceso cronico

eritematoso y pruriginoso.

Historia

Originalmente lo describio Unna en 1894; Boulle y colaboradores, en 1953
comunican un caso con lesiones clinicas e histolégicas similares a la psoriasis,
caracterizadas por una dermatosis pruriginosa a la que le dan el nombre de
“‘dermatosis liquenoide de comportamiento névico, en placas y banda,
pruriginoso”. %

Pero fue hasta 1971 cuando Altman y Mehregan lo describieron con sus criterios

clinicos y lo llamaron nevo epidermico verrugoso lineal inflamatorio (NEVIL) ™

Epidemiologia

Las lesiones se pueden observar desde el nacimiento, pero la mayoria aparecen
en la infancia. En un estudio realizado por Altman y Mehregan, un cuarto de los
pacientes notaron sus lesiones antes de los 6 meses de edad y tres cuartos lo
desarrollo antes de los 5 afos. Sin embargo la forma adulta también ha sido
. 72 , T .y .
publicada, ‘“ la mayoria de los casos son esporadicos, aunque también existen los

casos familiares. ™



Las ninas son mayormente afectados que las nifos con una relacién de 4:1

Manifestaciones Clinicas

Se presenta como una placa persistente pruritica eritematosa y escamosa
caracterizada por papulas de forma verrugosa que tienden a coalecer adoptando
una forma lineal o en banda, con coloracién variable entre rosado, blanquecino o
grisaceo. (Figura 6 )

Las lesiones son unilaterales y la extremidad inferior izquierda es la mas afectada.
Otras localizaciones son la pubiana y genital, tanto femenina como masculina,
dorso de manos, cuello, tronco y excepcionalmente cara, mucosa labial. Es raro

que sobrepase la linea media, o encontrarlo bilateral. "%

Figura 6: NEVIL



Alteraciones asociadas al nevo epidermico verrugoso lineal inflamatorio

NEVIL es parte del sindrome del nevo epidérmico, con mayores alteraciones a
nivel musculo-esquelético como dislocacion de la cadera ipsilateral, vy

anormalidades de los huesos congénitos, "°

las alteraciones neuroldgicas se
incluyen alteraciones, retraso mental, convulsiones, déficit focal neurolégico
incluyendo paralisis de nervios craneales que son la presentacion mas comun y
malformaciones vasculares como angiomas, malformaciones arterio-venosas,

aneurismas cerebrales, oclusién de arterias y mal funcionamiento del seno

venoso. "

NEVO DE BECKER

Definicion

El nevo de Becker o también llamado nevo epidermico pigmentado piloso, 9 es
un nevo relativamente comun, que se hace mas aparente durante la adolescencia.
El nevo de Becker se clasifica como un nevo organoide epidérmico, es
dependiente de androgenos por lo que se hace mas notable durante la
adolescencia y tiende a ser mas eminente en los varones por el aumento de pelo

en esa area.

Historia

En 1949 Becker, publico dos casos de lesiones hiperpigmentadas con

hipertricosis, con lo que lo llamo “nevo de Becker”. &



La asociacion del nevo de Becker con otras alteraciones fueron descritas por
Happle y Koopman, al describir un paciente con hipoplasia unilateral mamaria y
otras alteraciones musculo-esquléticas y lo nombraron “sindrome del nevo de

Becker”. &

Epidemiologia

Afecta mas a los hombres que a las mujeres, con una relacion de 2: 1. La
etiologia se desconoce pero se cree que hay un aumento localizado en la
sensibilidad a los receptores de androgenos.

Existen publicaciones de casos familiares. &

Manifestaciones Clinicas

Inicia con cambios en la pigmentacion generalmente aparece una pigmentacion
café-grisacea en hombros, pecho o region proximal de la extremidad superior que
se disemina en forma irregular hasta alcanzar los 10 a 15 cm de diametro.

Se encuentra demarcado por un borde irregular normalmente rodeado de islotes
con pigmentacion. (Figura 7)

Dentro de las localizaciones mas frecuente se encuentran la region escapular,
hombros y regidn pectoral; Pero puede afectar cualquier parte del cuerpo como
mejillas, supraclavicular, abdomen, cabeza y nalgas.

Después de un periodo de tiempo (aproximadamente 1 a 2 afios), aparece pelo
terminal, la intensidad de la pigmentacion puede disminuir conforme pasa el

tiempo, pero tiende a persistir la pigmentacién y la hipertricosis para toda la vida.



Figura 7: nevo de Becker

Sindrome del Nevo de Becker

La alteracion mas frecuentemente publicada se encuentra la hipoplasia de pecho

ipsilateral. 83, 84, 85, 86, 87, 88, 89, 90, 91

Las alteraciones musculo-esqueléticas son escoliosis, defectos vertebrales como
espina bifida y vertebras fisuradas, pectus excavatum, pectus carinatum, asimetria
de escapulas, acortamiento de extremidades, torsion bilateral de tibias, ausencia
de pectoral mayor e hipoplasia del musculo esternocleidomastoideo. 9% 9% 949

También se han descrito alteraciones oftalmolégicas como catarata congénita

bilateral. %’



NEVO APOCRINO

Definicién

El nevo apocrino puro es una tumoracion rara, que ocurre en un area circunscrita
de la piel y que por definicibn consta unicamente de un sobrecrecimiento o
proliferacion de glandulas apocrinas maduras que desplazan a los elementos

cutaneos normales. 9% 104

Historia

En 1947, Tappeiner describié un tumor solitario, con diferenciacién apocrina, en la
piel cabelluda. Rabens y sus colaboradores en 1976 describen histolégica y
clinicamente un paciente con neoformaciones en axilas, no encapsuladas de
origen apocrino. Ese mismo afo Vakilzadeh y Happle describen otro caso de nevo

apocrino puro localizado.

Epidemiologia

Se desconoce la causa y la incidencia de éste nevo, ya que su presentacion es

muy rara.

Manifestaciones Clinicas

El nevo apocrino tiene dos variantes, el nevo apocrino puro que es muy raro y el
nevo apocrino asociado al nevo sebaceo y menos comunmente al

sirigocistoadenoma papilifero.



En su variedad pura esta generalmente desde el nacimiento, en la piel cabelluda y
excepcionalmente en tronco a nivel de axilas, region esternal e ingles. Su
morfologia es poco caracteristica presentandose como neoformaciones o placas
solitarias de color de la piel, rosadas o amarillas de tamafos que varian de 1 a 9
cm, de aspecto papuloide. 9104

Puede ser de presentacion unica o bilateral, y han existido casos de presentacién

tardia. 1%

NEVO ECRINO

Definicion
Es un hamartoma compuesto por numerosas glandulas ecrinas. Es
extremadamente raro. Y su morfologia no es especifica, unicamente se

caracteriza por una descarga mucinosa localizada.

Historia

En 1945, Arnold comunica un caso de una paciente con una zona focal de
hiperhidrosis en el cuello, el cual no denomino “Nevo seborreico sudoriparo”. En
1964 Vilanova y sus colaboradores, publican el caso de un angioma doloroso e
hiperhidrético localizado a extremidad inferior y le dan el nombre de hamartoma
angiomatoso sudoriparo. 1%

En 1967. Goldstein describe el caso de una nifia de 12 afios con un area limitada

de hiperhidrosis exclusivamente, a la que llamo hiperhidrosis ecrina local. Pero fue



hasta 1968 que Hyman lo denomina hamartoma angiomatoso ecrino, que es una

variante histolégica.

Epidemiologia

Dermatosis rara, que esta presente desde el nacimiento, pero es en la pubertad
cuando se hace mas evidente o en edades avanzadas. Se presenta en ambos

sexos con una relaciéon de 1:1.

Manifestaciones clinicas

Se caracteriza por un area bien delimitada de hiperhidrosis, en ocasiones puede
verse una zona hiperpigmentada. La hiperhidrosis puede hacerse manifiesta
durante periodos de alta temperatura, ejercicio fisico o durante las noches. Figura
8 Se puede presentar en cualquier parte del cuerpo, con predominio en codos y

rodillas. Puede ser unilateral o bilateral. '®

Figura 8: nevo ecrino



Alteraciones del Sindrome del Nevo Epidérmico

La asociacién de un nevo epidérmico con anormalidades en otros sistemas se
denomina Sindrome del Nevo epidérmico, de éste la mayoria de las
anormalidades se encuentran en el sistema musculo-esquelético, neuroldgico y
oftalmolégico, aunque también se han encontrado alteraciones en otros érganos

como rifién y cardiaco.

Alteraciones Neurolégicas

La afeccion al Sistema Nervioso Central en el Sindrome del Nevo Epidérmico se
estima entre el 50 y 70%. Las convulsiones y el retraso mental son las
alteraciones mas comunes. %3¢

Cuando se presentan las convulsiones comunmente comienzan al final del primer
afo de vida y pueden incluir convulsiones mioclonicas, psicomotoras,
Jacksonianas y del tipo del gran mal, * pueden ser focales o generalizadas vy
usualmente son refractarias al tratamiento. * ' %" El retraso mental varia de leve a
severo. Entre otras manifestaciones neuroldgicas publicadas se encuentran la
hipotonia, hiperquinesia, hemiparesia, hemiplejia, hidrocefalia,
hemimegalencefalia, lesiones corticales, atrofia cortical, anormalidades
ventriculares, calcificacion intracerebral y encefalocele. % 36:37:38:39.4041

Otras alteraciones que se han encontrado como hallazgo se encuentran sordera

neural, paralisis del 3ero, 6° y 7° par craneal, ceguera cortical y defectos en el

campo visual.



Se han publicado anormalidades vasculares que incluyen hemangiomas

cerebrales, malformaciones arteriovenosas 14

, aneurismas y trayectos venosos
anormales.
Aproximadamente el 50% de los nevos sebaceos lineales presentan

hemimegalencefalia. ***°

, la neuropatologia y manifestaciones clinicas de ésta
asociacion parecen ser idénticas a las hemimegalencefalias sin asociacion.

La macrocefalia ha sido descrita en un numero importante de pacientes. El
alargamiento de uno de los ventriculos, generalmente el lateral ha sido descrito.
Se publico un paciente con alargamiento de ambos ventriculos y otra publicacién
con alargamiento del cuarto ventriculo.®® Atrofia cortical y la hidrocefalia con
edema cerebral puede ocurrir aunque son casos raros.

Una variedad de tumores y hamartomas en el sistema nervioso central que
incluyen el astrocitoma, gliomas, meningiomas y meningoencefaloangioneuroma

se pueden asociar al sindrome del nevo epidérmico. 4’3’

Alteraciones musculo-esqueléticas

Las anormalidades musculo-esqueléticas también son comunes o casi tan
frecuentes como las alteraciones neurolégicas, teniendo un rango entre el 50 a
60%. Numerosas anormalidades tanto de la parte 6sea endocondral como
membranosa se han publicado. Solomon y Esterl trataron de clasificarlas en
cambios Oseos primarios (sin ninguna causa aparente) y secundario (por
coexistencia con otra disfuncién somatica que posiblemente pudo dar cambios en

los huesos).



Los cambios 6seos primarios incluyen la formacion incompleta de los huesos:
hipertrofia o hipoplasia de los huesos y quistes 6seos, desarrollo incompleto del
talén, pie equinovaro, camptodactilia (deformidad flexural de los dedos y pies),
braquidactilia (dedos cortos), y sindactilia. Otras anormalidades primarias incluyen
aplasia de las costillas, ° asimetria del esqueleto '° e hemihipertrofia facial.*®

Las anormalidades 6seas resultantes son la escoliosis, asimetria del esqueleto,
deformidad del puente nasal y asimetria facial. Dando como resultado estatura
corta, extremidades cortas, deformidades en manos y cadera, geno valgo y pie
equinovaro.

Una asociacion aunque poco frecuente del sindrome del Nevo epidérmico es con
raquitismo y se cree que puede ser causada por una resistencia a la vitamina D
por una excrecion de fésforo renal y una absorcion de fosfato a nivel del tubulo
renal, dando como resultado la acumulacién de una sustancia fosfaturica en

lesiones dérmicas. 4° % %'

Alteraciones oftalmoldgicas

La frecuencia de las anormalidades oculares en el sindrome del nevo epidérmico
varia entre el 33% al 50% y tan bajas como el 9%. El nevo epidérmico se puede
extender hasta parpados, conjuntiva y margen palpebral. Los hallazgos mas
frecuentes son los colobomas del parpado, iris y retina, coristomas y opacidad
corneal, %28 %¢

Un coloboma se define como wuna anomalia congéniota que afecta

primordialmente el parpado superior y que se caracteriza por ausencia de tejido en



el borde palpebral, aunque también se puede presentar en iris, cuerpo ciliar o
coroide.®® Un coristoma es el crecimiento congénito de un tejido normal en una
localizacion anormal. Los coristomas son usualmente unilaterales, y se dividen en
cuatro categorias: dermoide, lipodermoide, coristoma de tejido simple y coristoma
complejo. Los coristomas dermoides son tumoraciones primarias sélidas, elevadas
de color claro que se encuentran en el limbo, formadas por tejido conectivo
colagenoso cubierto por un epitelio epidérmico. Las lesiones lipodermoides estan
formadas por tejido adiposo y afectan la conjuntiva bulbar y el canto externo. Un
coristoma simple son coristomas dermis-like, glandula lagrimal ectdpica,
coristomas éseos y otros tipos. Los coristomas complejos es el tipo mas raro y
consiste en tejido ectopico de origen mesodermico y ectodermico (musculo,
nervio, cartilago, hueso, dientes, lagrimal u otras glandulas) *®

Otras anormalidades asociadas incluyen microftalmia, macroftalmia, cataratas,
vascularizacién corneal, hemangiomas conjuntivales, ptosis, desplazamiento
ectdpico de las pupilas, exotropia o esotropia, estenosis del conducto lagrimal y

nistagmus. 3475354

Otras alteraciones

Aunque poco comunes, otras alteraciones asociadas en el sindrome del nevo
epidérmico son los defectos cardiacos y genitourinarios. Los defectos cardiacos
incluyen coartacion de la aorta, defecto septal ventricular, tetralogia de Fallot,
persistencia del conducto arterioso, estenosis pulmonar, arteria pulmonar dilatada

e hipoplasia cardiaca. & *°



Los defectos genitourinarios descritos en el “sindrome del nevo epidermico se
encuentran el Tumor de Wilm’s, riidn en herradura, rindn quistico, hidronefrosis,
obstruccion de la unidn uretero-pelvica, criptorquidia e hipospadia. ®*

Algunas alteraciones asociadas se encuentran: hernia umbilical, lengua en corbata

y obstruccion del conducto lagrimal aunque pueden ser coincidentales.

Los nevos epidérmicos se pueden extender afectando la mucosa nasal y gingival.
En el sindrome del nevo epidérmico los dientes pueden estar ausentes o presentar
malformaciones. La odontodisplasia, que es el desarrollo anormal de la dentina y

68 69 asi como

el esmalte (generalmente hipoplasia) han sido publicados,
hipertrofia de la lengua y un paladar con arco alto.

El nevo epidérmico también ha sido comprometido con ano, vagina y pene. Existe
un caso de hiperpigmentacion de la mucosa rectal ocurridé en un paciente con

lesiones diseminadas. %’

Otras manifestaciones cutaneas asociadas

Se han descrito en la literatura otras manifestaciones cutaneas asociadas al

sindrome del nevo epidérmico, de éstas la mas frecuente son las manchas café

18

con leche, otras manifestaciones cutaneas descritas son las maculas

hipopigmentadas congénitas, nevos melanociticos congénitos, nevo azul, nevo
lanoso, aplasia cutis, morfea, vitiligo, condroma, nevo del pelo liso vy

hemangiomas. 27,20,17, 28, 29, 30, 31



EVALUACION DEL PACIENTE CON SiNDROME DEL NEVO EPIDERMICO

Un paciente en el cual se sospecha que tenga sindrome del nevo
epidérmico, se le debe de realizar una historia clinica detallada vy familiar
incluyendo antecedentes neonatales y prenatales, problemas de desarrollo,
historia de crisis convulsivas, hiperactividad, alteraciones del lenguaje o
aprendizaje y sintomas del tracto urinario.

Una exploracién fisica debe incluir una examinacién mucocutanea, oftalmolégica,
medida de la circunferencia cefalica, exploracién de la columna vertebral, medidas
de las extremidades, auscultacién de ruidos cardiacos y una examinacion

neurolégica completa.

En caso de ser necesario realizar estudios de laboratorio y toma de biopsias en
diferentes sitios.

Otros examenes que deben ser considerados, dependiendo de la historia clinica y
la exploracion fisica se encuentran un examen general de orina, radiografias de
huesos largos, esqueleto y térax, un electroencefalograma y 6 una tomografia de

craneo.

El tratamiento de un paciente con sindrome del nevo epidérmico es
multidisciplinario con la ayuda de un pediatra, dermatdlogo, neurdlogo,

endocrindlogo, oftalmélogo y ortopedista.



Dermatologla Ortopedla

Neurologia I . Urologia I

Oftalmologia I Cardiologia
Endocrinologia I




VII. Analisis estadistico

Se realizaron las siguientes pruebas:

Se obtuvieron las estadisticas descriptivas para cada una de las variables para conocer su

comportamiento en los pacientes con pénfigo.

Para fines de analisis se dividio a la muestra en 2 grupos de acuerdo al sitio de diagnostico: 1)
boca y 2) otros sitios. De esta forma se buscaron diferencias significativas en la frecuencia de

consumo de alimentos de riesgo.

Del mismo modo, un segundo bloque de analisis se realizaron dividiendo a la muestra en 2
grupos por sitio diagnostico: 1) piel cabelluda y 2) otros sitios. En esta ocasion, se buscaron

diferencias significativas en la participacion en actividades laborales y recreativas de riesgo.

En ambos casos, se utilizaron las pruebas de Chi? y T de Student, de acuerdo a las necesidades

de cada caso; estableciendo un nivel de significancia estadistica de al menos 0.05.

Se elaboraron tablas de frecuencias y graficos para la presentacion de los resultados.

27



PROTOCOLO DE ESTUDIO



JUSTIFICACION

Existe un gran numero de pacientes de pacientes con nevos epidérmicos
con una frecuencia relativa de 1:1000 nacidos vivos, aunque la incidencia del
sindrome del nevo epidérmico es de un nuevo caso cada 10.6 meses en el
Instituto Nacional de Pediatria; aproximadamente 7.9% de pacientes con nevo

epidérmico tuvieron involucro sistémico.

En un estudio observacional realizado en el Instituto Nacional de Pediatria con 443
pacientes con nevo epidérmico, se encontré una incidencia de 1 caso nuevo cada
10.6 meses, con una frecuencia relativa de un caso por cada 11 928 de pacientes
pediatricos y un caso por cada 1080 pacientes dermatologicos, aproximadamente
7.9% de los pacientes con nevo epidermico presentaban sindrome del nevo
epidérmico. Nueve pacientes con sindrome del nevo epidérmico (26%) tenian
sindrome de Proteus, seis pacientes (17%) tenian nevo sebaceo, tres pacientes
(8%) tenian nevo comedonico, un paciente con nevo verrugoso inflamatorio lineal
(NEVIL) presentd alteraciones sistémicas y trece pacientes (37%) con nevos
queratinociticos presentaron alteraciones sistémicas.

El nevo que con mayor frecuencia presentd el sindrome del nevo epidérmico fue el
sindrome de Proteus, en segundo lugar se encontré en nevo sebaceo, de éste el
66% presentod alteraciones neuroldgicas (3.5%) que fueron la digenesia cerebral,
displasia cortical, hamartomas gliales y neoplasias de bajo grado como gliomas,

ganglioma y astrocitomas, las alteraciones musculo-esqueléticas encontradas en



el sindrome del nevo epidérmico sebaceo fueron moderadas en comparacion con
estudios anteriores en las que las alteraciones eran mayores y menores las
neurologicas. Entre las alteraciones musculo-esqueléticas se encontraban
hipoplasia hemifacial, hipertrofia hemicorporal y asimetria craneal.

El nevo comeddnico fue el tercer nevo en encontrar alteraciones con tres
pacientes, uno de los pacientes presentd amaurosis parcial y catarata, los otros
dos no presentaron ninguna alteracion oftalmoldgica pero presentaron alteraciones
musculo-esqueléticas; como escoliosis e hipertrofia hemicorporal.

En el grupo de los nevos queratinociticos, 66% del sexo femenino presentaban
alteraciones neuroldgicas, 50% alteraciones oftalmolégicas y 16% musculo-
esqueléticas, mientras que del sexo masculino 43% presentaban alteraciones
neurologicas, 25% alteraciones oftalmolégicas y 87% alteraciones musculo-
esqueléticas.

En un estudio realizado en Australia con 131 pacientes con nevo epidérmico, el
90% presentdé anormalidades en otros 6rganos, mas de dos anormalidades se
encontraron en 33% de los pacientes y en 5% mas de cinco anormalidades. Las
anormalidades neuroldgicas y musculo-esqueléticas representaban el 15%, las
alteraciones oftalmoldgicas el 9% y anormalidades en otros 6rganos el 12%. El
sitio mas afectado fue la cabeza y el cuello.

Trece porciento de los pacientes presentaban un nevo diseminado y un 4% con un
patron lineal. Dentro de las alteraciones musculo-esqueléticas encontradas fueron
el geno valgo, clinodactilia, asimetria del esqueleto y defectos como acortamiento
de extremidades. Las alteraciones oftalmoldgicas encontradas fueron estrabismo

astigmatismo, ptosis, catarata bilateral y obstruccion del conducto lagrimal.



En este estudio si se encontr6 mayor presencia de una o mas anormalidades en
pacientes con nevos diseminados que localizados; con una frecuencia similar a

lesiones localizadas en cabeza u otra parte anatomica. %

Solomon publicé 42 casos de nevos epidérmicos y encontré que 78% tenian por lo
menos una anormalidad; 67% presentaban alteraciones musculo-esqueléticas,

48% tenian involucro del sistema Nervioso Central y 16% tenian ambas.

En estos estudios se muestra que los pacientes con nevos epidérmicos tienen un
riesgo significante en tener otras anormalidades, por lo que una examinacién

detallada y un seguimiento de los nevos es necesario.

Aunque en el Centro Dermatolégico Pascua se les realiza a todos los pacientes
con nevos epidérmicos un protocolo de estudio oftalmolégico y con radiografias
de huesos largos, como tal si no hay una busqueda intencional de todas las
alteraciones oftalmoldgicas es dificil encontrar todas las alteraciones publicadas, al
igual que sin una exploracion y valoracidn musculo-esquelética por medio de
mediciones que seran valoradas por un ortopedista y que en caso de ser
necesario se tomaran radiografias de las estructuras afectadas, para asi poder

establecer una valoracion mas integral para éstos pacientes.



OBJETIVOS

Objetivo General

Determinar las  manifestaciones musculo-esqueléticas y oftalmoldgicas en
pacientes con nevos epidérmicos en pacientes vistos en el Centro Dermatolégico

Pascua entre el periodo de agosto 2005 a agosto del 2006.

Obijetivos especificos

1. establecer el porcentaje de nevos epidérmicos que se asocian con
alteraciones musculo-esqueléticas.

2. establecer el porcentaje de nevos epidérmicos que se asocian con
alteraciones oftalmoldgicas.

3. determinar si el sexo del paciente, distribucion del nevo se correlacionan o
no con otras alteraciones.

4. determinar si la localizacibn a nivel de cabeza se correlacionan con
alteraciones oftalmologicas

5. determinar si a mayor extension del nevo mayor numero de alteraciones
oftalmolégicas y 6 musculo-esqueléticas.

6. determinar que variedad de nevo epidérmico se asocia con mayor
frecuencia a alteraciones oftalmoldgicas.

7. determinar que variedad de nevo epidérmico se asocia con mayor
frecuencia a alteraciones musculo-esqueléticas.

8. determinar la frecuencia del sindrome del nevo epidérmico.



MATERIAL Y METODOS

El estudio se realizo en el Centro Dermatologico Dr. Laidislao de la Pascua,
ubicado en Avenida Dr. Vértiz 464, Col. Buenos Aires, México, D.F; el cual
pertenece a los Servicios de Salud del Departamento del Distrito Federal con
turnos de atencion matutino y vespertino; ofrece servicios de consulta externa en
dermatologia, cirugia dermatolégica, dermatopatologia, dermatologia pediatrica,
laboratorio, radiologia, oftalmologia y odontologia.

Se incluyeron 60 pacientes enviados al servicio de dermatologia pediatrica con
el diagndstico de nevo epidérmico, procedentes de la consulta de dermatologia

general y pediatrica del centro Dermatolégico Pascua.

Poblacién de estudio:

Criterios de inclusién

e pacientes de cualquier edad y ambos sexos

e pacientes con diagnéstico de nevo epidérmico

Criterios de exclusiéon

e embarazo
e pacientes que no acepten acudir a sus valoraciones
e enfermedades que comprometan gravemente la salud del paciente

e pacientes que no cumplieron con los criterios de inclusion



e pacientes que no se logren detectar por medio del expediente

DISENO DE ESTUDIO

Estudio observacional, descriptivo y transversal

Descripcién general del estudio

Se realizo el estudio a todos los pacientes con diagndstico de nevo epidérmico
durante el periodo comprendido de primero de agosto del 2005 al primero de
septiembre del 2006.

A todos los pacientes incluidos en el estudio, se informd verbalmente y
consentimiento por escrito, se les realizé historia clinica general y dermatolégica
con toma de fotografias. A través de un cuestionario con antecedentes heredo-
familiares, antecedentes personales patologicos, edad de inicio del nevo,
crecimiento del nevo, topografia y morfologia de la dermatosis.

A todos los pacientes se les realizé una biopsia para correlacionar diagnéstico
clinico con histopatologico.

A todos los pacientes se les realiz6 valoracion por medio del servicio de
oftalmologia del Centro Dermatologico Pascua a cargo del Dr. Guarneros Campos
y valoracién ortopédica por el Dr. Antonio Hurtado Padilla médico adscrito al
hospital de traumatologia y ortopedia de Lomas Verdes del Instituto Méxicano del
Seguro Social.

Posteriormente se realiz6 el analisis estadistico con los resultados obtenidos.



MEDICIONES:

Pruebas de la diferencia de longitud de las piernas:

Para saber la longitud verdadera de la pierna, colocando primero las piernas del
paciente en posiciones que se puedan comparar con precision y medir la distancia
desde las espinas iliacas anteriores y superiores hasta los maledlos mediales
(desde un punto 0seo fijo hasta otro punto 6seo fijo). Se inicia la medicion en la
concavidad ligera que esta justamente por debajo de la espina iliaca anterior y
superior, puesto que la cinta métrica puede deslizarse si se hace presion
directamente sobre la espina. Las distancias desiguales entre estos puntos fijos
comprueban que una extremidad es mas corta que la otra.

Para determinar con facilidad el sitio en el que se encuentra la desigualdad, se
pide al paciente que se recueste con las rodillas en flexion en 90° y los pies
aplanados contra la mesa. Si se ve que una rodilla es mas alta que la otra, la tibia
de esa extremidad sera mas larga, si una rodilla se proyecta mas hacia delante

que la otra, el mas largo serd el fémur de esta extremidad.

Colocar al paciente en decubito supino con las piernas en la posicidbn mas neutra
que pueda adoptar, y medir desde el ombligo hasta los maleolos mediales. Las
distancias distintas sugieren desigualdad aparente en la longitud de las piernas
sobre todo si las mediciones verdaderas de longitud de estas extremidades son

iguales.



Se consideré el diagnéstico de Sindrome del Nevo Epidérmico al encontrar

alguna anormalidad a nivel oftalmolégico y 6 musculo-esquelético.

Aspectos éticos
Previo consentimiento de pacientes o tutores se les realizé la toma de una biopsia.
Una vez concluido el estudio se informd a los médicos tratantes los datos de los

pacientes, y en caso de ser necesario se mandaron a consulta especializada.

Recursos
Humanos:
e Una dermatologa pediatra
e Una Maestra en Ciencias
e Un Ortopedista
e Un oftalmdlogo
e Unaresidente de Dermatologia
Materiales:
e Computadora con programa SPSS para andlisis estadistica, impresora,
papel Bond tamafio carta, lapices, plumas, fotocopias etc.
Financiamiento:

¢ No se requiere, los gastos seran absorbidos por los investigadores.



Definicién de variables

Variables
VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE VARIABLE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION *
TIPO NEVO Clase o Se observaran las | Cualitativa 1.n verrugoso
EPIDERMICO | caracteristicas de | caracteristicas Politomica 2.n. sebaceo
un lunar clinicas e 3. NEVIL

histopatoldgicas

4. n. apocrino

propias de cada 5. n. ecrino
nevo 6. n. piloso
*Clasificacion de los nevos seglin su componente predominante:
VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE VARIABLE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION *
TOPOGRAFIA | Ubicacion de las Se observaray Cualitativa *Zonas afectadas:
lesiones en los desarrollara cada | Politomica 1- cabeza
segmentos region corporal 2- cuello
corporales afectada 3- extremidades

superiores
4-extremidades
inferiores

5- tronco

* cabeza (cara, piel cabelluda)
Extremidades superiores (brazos, antebrazos, manos, dedos)
Extremidades inferiores (muslos, piernas, pies, ortejos)
Tronco: térax, abdomen




VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDAD DE MEDICION *
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE
TAMANO Dimensién del Se tomaran Cuantitativa Didmetro
nevo del paciente | medidas de los Razén Cm.
nevos
Alteraciones Trastorno de la Se observaran Cualitativa 1.astigmatismo
oftalmoldgicas | vision u ocular alteraciones a Politomica 2. nevo union

nivel ocular, por
medio de la

exploracion ocular

3. leucoma corneal
4. quiste dermoide
5. melanosis
conjuntiva

6. miopia

7 * Otras:

* Colobomas, lipodermoides de conjuntiva, exotropia, estenosis del conducto lagrimal, microftalmia,

nistagmus, desplazamieto ectopico de las pupilas.

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDAD DE MEDICION *
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE

Alteraciones Trastorno del Se observaran Cualitativa 1.escoliosis

musc - estado normal de | alteraciones a nivel Politomica 2.acortamiento

esquelético los musculos y musculoesquelético extremidades

huesos

con la toma de

medidas y radiografias

3.hiperlordosis
4. megaapofisis
5. agenesia

6. genu varo

* Otras:

* Campodactilia, braquidactilia, sindactilia, deformidades en clavicula, puente nasal, esferoide e

isquiopubico, aplasia de costillas, asimetria del esqueleto, hemihipertrofia facial.




VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE VARIABLE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION
EDAD Tiempo que ha | Se preguntara por | Cuantitativa Afos
vivido una | los afios | discreta
persona cumplidos
SEXO Condicion Se observaran las | Cualitativa Masculino
organico caracteristicas dicotomica Femenino
masculino, fenotipicas
femenino propias de cada
sexo

ANALISIS DE DATOS

Se estimaron frecuencias simples, promedios, se elaboraron tablas, graficas de
barras y pastel para describir los datos clinicos y epidemiolégicos.
Se correlacion6 el porcentaje de pacientes con alteraciones oftalmoldgicas vy

musculo-esqueléticas con la variedad del nevo, localizacion y extension.




Resultados

Se estudiaron 60 pacientes, con diagndstico de nevos epidérmicos provenientes
de la consulta externa del Centro Dermatolégico Dr. Ladislao de la Pascua,

durante el periodo comprendido del lero de agosto del 2005 a agosto del 2006.

Caracteristicas clinicas epidemioldgicas
Sexo
De nuestra poblacion de estudio se incluyeron 27 mujeres (45%) y 33 hombres

(55%). Tabla 1 y Grafica 1

Tabla 1.- Comparacién de sexo

Sexo Casos %
Masculino 33 55%
Femenino 27 45%
Total 60 100
Sexo
N=60

Masculino
33

Femenino
27

Grafica 1



Edad
El rango de edad de los pacientes fue de 7 meses a 43 afos, con un predominio

en el rango de edad en nifios menores de 10 afios, con un 51.7%. Tabla 2 y

Grafica 2
Tabla 2
Edad Casos %
<10 31 51.7%
10a 20 23 38.3%
20a 30 4 6.7%
31 a40 1 1.7%
> 40 1 1.7%
60 100.0%
Minimo 0.7
Méaximo 43
Promedio 11.1
Desviaciéon estandar 8.5
‘ Edad
31 N=60
3
IS
o
&
o
(@)
=z
1 1
<10 10a 20 20a 30 31a40 > 40

Fuente: Consulta externa del CDP

Grafica 2



Variedad de nevos epidérmicos

El nevo mas frecuentemente encontrado fue el nevo verrugoso (56.7%), seguido

del nevo sebaceo. Tabla 3 y Grafica 3

Tabla 3.- Variedad de nevos epidérmicos

Nevos epidérmicos Casos %
Nevo verrugoso 34 56.7%
Nevo sebaceo 19 31.7%
NEVIL 4 6.7%
Nevo ecrino 3.3%
Nevo piloso 1 1.7%
Total 60
34 (56.7%) Variedad de nevos epidérmicos
354
N=60
30
3 25 19 (31.7%)
c
S 20
@©
o
2 154
10- 4 (6.7%)
2 (3.3%) 1 (1.7%)
5,
0+

Nevo verrugoso

Grafica 3

Nevo sebaceo

Nevil

Nevo ecrino Nevo piloso




Topografia

La localizacion mas frecuente de los nevos epidérmicos fue en cabeza, de éstos

en primer lugar la piel cabelluda y en segundo lugar la cara.

Tabla 4.- Topografia

Topografia Casos %
Piel cabelluda 14 23.3%
Cara 11 18.3%
Brazo 6 10.0%
Antebrazo 4 6.7%
Cuello 3 5.0%
Extremidades superiores 3 5.0%
Generalizado 3 5.0%
Térax anterior 2 3.3%
Abdomen 2 3.3%
Pierna 2 3.3%
Brazo y antebrazo 2 3.3%
Cabeza 1 1.7%
Tronco 1 1.7%
Espalda 1 1.7%
espalda, brazo y antebrazo 1 1.7%
espalda y pierna 1 1.7%
Brazo, torax anterior 1 1.7%
Antebrazo y mano 1 1.7%
Codo y rodilla 1 1.7%
60 100.0%




Topografia
14 (23%)

12 (20%)
3 (5%)

18 (30%)

6 (10%)

4 (6%0)

3 (5%) Generalizado

Gréfica 4



Aparicién del lunar

El inicio de la mayoria de los nevos epidérmicos fue al nacimiento, seguidos por

los primeros dos afios de vida. Aunque un 11.7 % presentaron su aparicion

después de los 6 afos.

Tabla 5.- Aparicion del lunar

Aparicion del lunar Casos %
Nacimiento 36 60.0%
1 a llmeses 5 8.3%
1 a2 afos 5 8.3%
3 a 4 anos 4 6.7%
5 a 6 afos 3 5.0%
> 6 afos 7 11.7%
60 100.0%

Aparicion del nevo

36 (60%)
40 N=60

351

304

251

20+

No pacientes

15
7 (11.7%)

5(8.3%) 5 (8.3%) 3 (5.0%)

101 4 (6.7%)

Nacimiento 1allm la2afios 3a4da 5a6 > 6 aflos

Grafica b5



Alteraciones visuales

La alteracion oftalmologica mas frecuente asociada con los nevos epidérmicos fue

el astigmatismo, seguido de los nevos de union.

Tabla 6.- Alteraciones oftalmolégicas

Alteraciones visuales Casos %
Astigmatismo 9 15,0%
Nevo de union 2 3,3%
Opacidad corneal 1 1,7%
Quiste dermoide 1 1,7%
melanosis conjuntiva 1 1,7%
Miopia 1 1,7%
sin alteraciones 45 75,0%

60 100,0%

Alteraciones oftalmologicas
N=60
Sin alteraciones * Alteraciones

1 Mmiopia
1 melanosis conjuntiva

1 Quiste dermoide

1 leucoma corneal

2 Nevodeunion — iiomatismo

Jo

Con alteraciones/

Grafica 6



Alteraciones musculo- esqueléticas

La alteracion musculo-esqueléticas mas frecuente en el sindrome del nevo

epidérmico fue el acortamiento de extremidades.

Tabla 7

Alteraciones musculo esqueléticas Casos %
Acor_extremidad 3 1,7%
Escoliosis 1 5,0%
Megaapofisis 1 1,7%
Hiperlordosis 1 1,7%
Agenesia 1 1,7%
genu varo 1 1,7%
Alteraciones 8 13,3%
Sin alteraciones 52 86,7%

Alteraciones musculo esquelético

N=60

Sin alteraciones

* Alteraciones

genu valgo

[N

Agenesia

(=Y

Hiperlordosis

BN

Megaapofisis

[N

1 Escoliosis Acor_extremidad

E

>

Con alteracionesy

Gréfica 7

>



Tabla 8.- Alteraciones oftalmoldgicas relacionadas con el sexo

Sexo / alteraciones oftalmoldgicas F M Total %%
N=27 N=33 60
Astigmatismo 4 5 9 15.0%
Opacidad corneal 1 1 1.7%
Quiste dermoide 1 1 1.7%
Nevo de unién 1 1 2 3.3%
Melanosis conjuntiva 1 1 1.7%
Miopia 1 1 1.7%
Total con alteraciones 7 8 15 25%
Sin alteraciones 20 25 45 75%

Tabla 9.- Alteraciones musculo-esqueléticas relacionadas con el sexo

sexo / Alteraciones musculo esqueléticas F M Total %
N=27 | N=33 60
Escoliosis 1 1 1.7%
Acortamiento extremidades 2 1 3 5.0%
Megaapofisis 1 1 1.7%
Hiperlordosis 1 1 1.7%
Agenesia 1 1 1.7%
Genu varo 1 1 1.7%
Total con alteraciones 3 5 8 13.50%
Sin alteraciones 24 28 52 86.5%




Tabla 10.- Alteraciones musculo —esqueléticas relacionadas con la

localizaciéon y extension

Localizacién /extension Cabeza | Tronco | Unius lateris | Generalizada Total
Escoliosis 1 1
Acortamiento extremidades 3 3
Megaapofisis 1 1
Hiperlordosis 1
Agenesia 1 1
Genu varo 1 1
Total 4 2 1 8(15.5%)

Tabla 11.- Alteraciones oftalmoldgicas relacionadas con la localizacién y

extension
Alteraciones | Cabez | Cuell | Tronc | Extremidade | Extremidade | Unius | Genera Total
/localizacion a 0 (o] s superiores | s inferiores | lateris | - lizado
Astigmatism 4 1 1 2 1 9 (15%)
)
Opacidad 1 1(2%)
corneal
Quiste 1 1(2%)
dermoide
Nevo de 2 2(3%)
unién
Melanosis 1 1(2%)
conjuntiva
Miopia 1 1(2%)
Con 8 2 1 3 1 15(25%)
alteraciones
Sin 17
alteraciones 3 6 9 1 8 1 45(75%




Tabla 12.- Comparacion de las alteraciones visuales con los nevos

epidérmicos

Nevos/ alteraciones _ ) _ )

_ Nevil |Verrugoso| Sebaceo | Ecrino | Piloso | Total
visuales
Astigmatismo 4 4 1 9 (15%)
Opacidad corneal 1 1(1.7%)
Quiste dermoide 1 1(1.7%)
Nevo de unién 1 1 2(3.3%)
Melanosis conjuntiva 1 1(1.7%)
Miopia 1 1(1.7%)

Total de alteraciones

_ 7 6 2 15(25%)
visuales
Sin alteraciones 4 27 13 45(75%)

Tabla 13.- Alteraciones musculares encontradas en los nevos epidérmicos.

Nevos / Alteraciones musculares | Nevil verrugoso | sebaceo Total
Escoliosis 1 1
Acortamiento extremidades 1 2 3
Megaapofisis 1 1
Hiperlordosis 1 1
Agenesia 1 1
Genu varo 1 1
Total 1 4 3 8(13.5%)




ICONOGRAFIA

Alteraciones oftalmologicas: Afecta principalmente

parpados, la conjuntivay la cornea

Cambios Oseos primarios: Hipertrofia o hipoplasia de los
huesos, quistes 0seos, pie equino varo, campodactilia,
braquidactilia, sindactilia, aplasia de costillas, asimetria del

esqueleto e hemihipertrofia facial.



DISCUSION

La asociacion de nevo epidérmico con anormalidades en otros 6rganos ha sido
descrita en la literatura hace mas de 100 afios. Sin embargo diferentes nombres
han sido utilizados para describir las alteraciones neuroldgicas, musculo-
esqueléticas, oftalmoldgicas y otros drganos de los nevos epidérmicos.
Publicaciones recientes de la existencia de diferentes sindromes han sido
descritas, pero muchos pacientes no han podido ser clasificados dentro de éstos
seis sindromes.

A pesar de estas publicaciones se sigue utilizando la terminologia de “sindrome
del Nevo Epidérmico”.

La mayoria de los nevos epidérmicos aparecen al nacimiento o en los primeros
afos de vida, esto fue corroborado en este estudio ya que el 60% de los nevos
epidérmicos aparecieron desde el nacimiento, seguidos por los primeros dos afios
de vida, aunque el 11.7% aparecieron después de los 6 afios.

Las lesiones tipicas son lineales, siguiendo las lineas de Blaschko y usualmente
no cruzan la linea media.

La distribucion, superficie e histologia es variable. Las lesiones mas pequefas
comunmente se encontraban en cabeza y de ésta en especial en piel cabelluda,

siendo ésta la localizacidon mas frecuente.

Las alteraciones oftalmoldgicas son comunes en el sindrome del nevo epidermico
se publican incidencias tan bajas como el 9% y tan altas como el 50%.
Colobomas, dermoides, lipodermoides, astigmatismo y la opacidad corneal son

hallazgos frecuentes. > ?* **. En nuestro estudio encontramos resultados similares



siendo el astigmatismo y la opacidad corneal las alteraciones mas frecuentes,
aungue el astigmatismo en poblacion abierta tiene una incidencia en poblacion
oriental y anglosajona del 50%, en México es del 20 al 30%, por lo que el andlisis
realizado no es suficiente para estimar frecuencias ni riesgo relativo, sélo se
puede sospechar asociacion, porcentajes y proporciones.

Las alteraciones musculo-esqueléticas son muy comunes en el sindrome del nevo
epidérmico, casi tan frecuentes como las neurologicas. En este estudio se
comprobé que el acortamiento de extremidades es de los hallazgos mas
frecuentes, seguidos por la escoliosis. Encontrando un 13% de alteraciones a éste
nivel.

A diferencia de lo descrito, la extension del nevo no es factor determinante para la
presencia o no de otras alteraciones en otros sistemas, por lo que se concluye que
todos los pacientes portadores de un nevo epidérmico deben ser completamente
estudiados, ya que si bien en la mayoria de los casos no se encontraran

alteraciones sistémicas y es justificable descartarlas.



CONCLUSIONES

1. En 13.3% de los nevos epidérmicos presentaban alteraciones a nivel
musculo-esquelético, la alteracion musculoesqueléticas mas frecuente fue
el acortamiento de extremidades.

2. Se encontraron alteraciones oftalmologicas en un 25% de los pacientes
con nevos epidérmicos, de éstas alteraciones en primer lugar se encontro el
astigmatismo seguidas por nevos de union.

3. De los pacientes que presentaron sindrome del nevo epidérmico, hubo un
predominio de pacientes masculinos en un 55%, presentando el sexo
masculino mayores alteraciones musculo-esqueléticas y oftalmolégicas.

4. Segun su localizacion, la cabeza fue el sitio de mayor presentacion de
alteraciones musculo-esqueléticas y oftalmolégicas.

5. la extensién del nevo no fue un factor determinante para alteraciones
oftalmolégicas ni musculo-esqueléticas.

6. el nevo ecrino fue el nevo epidérmico que mayormente presentd
alteraciones a nivel oftalmoldgico, seguido en segundo lugar por el nevo
sebéaceo.

7. el nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal (NEVIL) fué el nevo
epidérmico que mayormente presentd alteraciones musculo-esqueléticas,
seguidas en segundo lugar por el nevo sebaceo.

8. El 38% presentaron Sindrome del nevo epidérmico.



CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
PROTOCOLO
Estudio sobre el sindrome del nevo epidérmico y sus alteraciones oftalmolégicas y

musculoesqueléticas

No. Expediente: Fecha: [/ |/

No. De paciente: Teléfono:

Ficha de identificacion:

Nombre:

Edad: Sexo: F M
Tipo de Nevo:

Tamaiio:

Biopsia no:

Antecedentes:

Padece alguna enfermedad como crisis convulsivas?

Tuvo alguna dificultad en el aprendizaje? Si No
Cual
Existe sospecha de embarazo? Si No

¢,Cuando aparecio el lunar?

¢ Hasta que edad dejo de crecer el lunar?

¢ Tiene alguna alteracion en la visual?

¢Ha notado deformidades en su cuerpo?




¢ Tiene problemas para caminar?

¢, Ha notado alguna extremidad mas corta que la otra?

Valoracion oftalmologica:

Talla:

Peso:

Medicion

Longitud de miembro pelvico: izquierda

Izquierda

derecha

derecha




HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

PROTOCOLO

Estudio sobre el sindrome del nevo epidérmico y sus alteraciones
musculoesqueléticas y oftalmolégicas

Expediente:

No. De paciente:

Teléfono:

México, DF; de 2006

Por medio de la presente, yo , declaro

libre y voluntariamente que acepto ser ingresado en el presente protocolo,
“alteraciones musculoesqueléticas y oftalmolégicas en el sindrome del nevo
epidérmico”.

Se me ha informado enteramente del padecimiento que presento, asi como del
estudio mismo, los procedimientos que se realizaran, como toma de radiografias y
la valoracion oftalmoldgica.

también acepto el compromiso que implica mi participacion en la investigacion,
para la obtencion de resultados fidedignos.

Nombre del paciente

En caso de menor de edad:

Nombre del padre o tutor

Firma:

(paciente) (padre o tutor)
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